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CLINIQUE 


DES 


MALADIES  DU  SYSTÈME  NERVEUX 


SUR  DEUX  CAS  DE  LÉSION  EN  FOYER 
DE  LA  ZONE  ROLANDIQUE^ 


Sommaire.  —  Considérations  sur  les  rôles  respectifs  du  médecin  et  du  chirurgien 
dans  le  traitement  opératoire  des  lésions  superficielles  du  cerveau,  à  propos 
de  deux  cas  de  tumeur  de  la  zone  rolandique. 

Premier  exemple  clinique.  —  Antécédents  familiaux  et  antécédents  personnels  ; 
ils  témoignent  dans  le  sens  dune  tare  tuberculeuse. —  Début  des  accidents  par 
une  attaque  nocturne  d'épilepsie  partielle.  —  Attaques  subséquentes;  leur  in- 
tensité est  allée  en  décroissant.  —  La  dernière  en  date  laisse  à  sa  suite  une 
hémiplégie  droite.  —  Incontinence  d'urine.  —  Apparition  d'une  double  névrite 
optique  avec  œdème  des  papilles.  —  Céphalalgie,  diminution  de  l'intelligence. 
—  État  du  malade  au  moment  de  son  entrée  à  l'hôpital.  —  L'hémiplégie  droite 
était  en  voie  de  rétrocession  ;  elle  se  doublait  d'un  certain  degré  de  contrac- 
ture. —  Cessation  momentanée  des  maux  de  tête  ;  tendance  au  retour  des  accès 
convulsifs.  —  Aggravation  des  accidents.  —  Résumé  de  l'histoire  clinique. 

Diagnostic.  —  Il  s'agit  indubitablement  d'une  lésion  irritative  de  la  zone  rolan- 
dique ;  topographie  de  cette  zone.  —  La  lésion  a  dû  retentir  d'une  façon  pré- 
pondérante sur  le  centre  moteur  du  membre  inférieur  droit.  —  La  lésion  a  dû 
irriter  d'abord  la  zone  motrice  de  l'hémisphère  gauche  et  l'inhiber  ensuite,  sans 
détruire  les  centres  qu'elle  renferme.  Seule,  une  néoplasie  intra-crânienne  peut 
rendre  compte  des  accidents  présentés  par  le  malade.  —  Valeur  diagnostique 
de  la  névrite  optique  et  de  la  stase  papillaire  ;  mécanisme  de  production  de 
cette  dernière.  —  Les  plus  grandes  présomptions  sont  en  faveur  de  la  nature 
tuberculeuse  de  la  néoplasie  soupçonnée.  —  Raison  anatomique  de  la  prédi- 
lection qu'affecte  la  méningite  cérébro-spinale  pour  la  portion  de  la  zone 
rolandique,  qui  correspond  au  centre  moteur  du  membre  inférieur. 

1.  Leçon  du  21  mai  189". 
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Pronostic  et  traitement.  —  La  thérapeutique  interne  nous  laisse  désarmés  contre 
les  tumeurs  intra-crâniennes  qui  ne  sont  pas  d'origine  syphilitique.  —  Un 
essai  de  traitement  mercuriel  a  échoué.  —  Raisons  qui  ont  fait  repousser  une 
tentative  de  traitement  opératoire.  —  Un  dénouement  fatal  prochain  est  à 
prévoir. 

Messieurs,, 

Je  me  propose  de  consacrer  la  leçon  de  ce  jour  à  l'étude  de 
deux  cas  très  intéressants  de  lésion  en  foyer  du  cerveau,  et  de 
lésion  superficielle.  Vous  n'êtes  pas  sans  savoir  que  la  chirurgie 
tend  de  plus  en  plus  à  envahir  ce  domaine  de  la  pathologie  des 
centres  nerveux.  La  chose  se  conçoit  en  principe,  quand  on 
considère  l'impuissance  à  laquelle  nous  réduit  trop  souvent  la 
thérapeutique  interne,  en  présence  d'un  malade  affecté  d'une 
tumeur  cérébrale,  et  l'état  de  perfectionnement  où  en  est  venue 
la  technique  opératoire.  Hormis  les  cas  où  la  syphilis  'est  en 
cause,  la  thérapeutique  interne  ne  nous  fournit  même  pas  les 
moyens  de  soulager  le  malade  et  à  plus  forte  raison  de  le 
guérir;  encore  serait-ce  une  grossière  erreur  de  croire  que 
tout  syphilome  intra-crânien  est  justiciable  de  la  médication 
io-dio-mercurielle  ! 

Dans  ces  conditions,  nous,  médecins,  nous  avons  mieux  à 
faire  qu'à  nous  résigner  de  mauvaise  grâce  aux  empiétements 
de  la  chirurgie,  lorsqu'ils  sont  légitimés  par  notre  propre 
impuissance.  Notre  devoir  est  de  rechercher  le  concours  du 
chirurgien,  et  de  nous  féliciter  de  ce  que  les  progrès  de  l'anti- 
sepsie, de  l'asepsie  et  de  la  technique  opératoire  aient  réduit  à 
une  quantité  négligeable  les  dangers  immédiats  des  opérations 
crâniennes. 

Non  pas  que  notre  rôle  doive  se  réduire  à  une  abdicalion 
pure  et  simple.  L'intervention  du  chirurgien,  dans  un  cas  de 
tiameur  cérébrale,  ne  saurait  se  produire  sans  le  concours  et 
l'assentiment  préalables  du  médecin.  C'est  à  ce  dernier  qu'il 
appartient  de  décider  l'opportunité  de  l'intervention  chirur- 
gicale, en  s'inspirant  surtout  de  deux  éléments  qui  relèvent 
du  diagnostic,  à  savoir  :  le  siège  de  la  lésion  et  sa  nature.  Il 
est  des  tumeurs  cérébrales  inopérables  en  raison  de  leur  siège; 
d'autres  le  sont  en  raison  de  leur  nature.  Des  deux  cas  dont 
j'ai  à  vous  entretenir,  l'un  me  servira  précisément  à  vous  édifier 
sur  ce  second  point. 


LÉSION  EN  FOYER  DE  LA  ZONE  ROLANDIQUE.       3 

Enfin  il  entre  également  dans  les  attributions  du  médecin 
déjuger  en  dernier  ressort  la  valeur  des  résultats  fournis  par 
Fintervention  chirurgicale  dans  les  circonstances  que  j'envi- 
sage ici.  Pour  qu'une  opération  commandée  par  une  lésion 
intra-crànienne  mérite  notre  approbation,  il  ne  suffit  pas  qu'elle 
ait  réussi  dans  le  sens  chirurgical  du  mot;  il  faut  que,  médi- 
calement parlant,  elle  ait  donné  une  partie,  sinon  la  totalité  des 
résultats  que  nous  nous  croyons  le  droit  d'en  attendre. 


Cela  dit,  je  passe  à  l'histoire  du  cas  d'un  premier  malade, 
un  nommé  A...,  imprimeur,  âgé  de  33  ans.  Deux  circonstances 
relatives  aux  antécédents  familiaux  de  A...  sont  à  retenir. 

Le  père  de  notre  malade  est  mort  à  l'âge  de  oO  ans,  des 
suites  d'une  tuberculose  chronique. 

Un  de  ses  frères,  le  plus  jeune,  est  mort  à  l'âge  de  20  ans, 
emporté,  lui  aussi,  par  la  tuberculose  pulmonaire. 

Ces  deux  circonstances  sont  à  rapprocher  d'un  épisode 
pathologique,  qui  a  traversé  la  seconde  enfance  du  malade  : 
A...,  qui  a  toujours  été  faible  et  chétif,  a  eu,  vers  l'âge  de  o  ans 
des  abcès  au  bras  et  à  l'avant-bras  gauche.  Ces  abcès  sont  sur- 
venus sans  cause  apparente;  ils  ont  évolué  avec  lenteur  et 
d'une  façon  torpide.  C'étaient,  en  un  mot,  des  abcès  froids, 
dont  nous  découvrons  encore  les  traces  sous  la  forme  de  deux 
cicatrices  que  voici.  Vous  voyez  que  l'une  de  ces  cicatrices 
siège  à  la  jonction  des  deux  tiers  supérieurs  et  du  tiers  inférieur 
de  la  face  interne  du  bras  gauche,  et  l'autre  à  la  face  posté- 
rieure de  l'avant-bras  gauche,  à  quatre  travers  de  doio-t 
au-dessous  de  la  saillie  de  l'olécrane.  Vous  voyez  qu'elles 
présentent  un  aspect  lisse,  une  teinte  blanchâtre  et  une  dispo- 
sition rayonnée.  Celle  qui  occupe  la  face  postérieure  de  l'avant- 
bras  semble  adhérer  au  cubitus. 

En  l'espèce,  ces  deux  cicatrices  ont  une  signification  qu'il 
importe  de  souligner.  Elles  représentent,  à  n'en  pas  douter,  les 
résidus  de  gommes  tuberculeuses  de  l'enfance.  En  suppurant, 
ces  gommes  ont  donné  lieu  aux  abcès  froids  dont  je  vous  ai  parlé. 
Notre  malade  porte  donc  l'empreinte  ineffaçable  de  la  tare 
tuberculeuse  qu'il  tenait  de  son  père.  Seulement,  tandis  que  le 
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père  est  mort  d'une  tuberculose  plus  ou  moins  généralisée,  chez 
le  fils,  il  s'est  agi,  à  l'époque  dont  je  vous  parle,  d'une  tuberculose 
locale,  sans  retentissement  défini  sur  l'ensemble  de  l'organisme. 

A...  ne  se  souvient  pas  d'avoir  eu  quelque  autre  maladie 
pendant  le  reste  de  son  enfance  et  pendant  son  adolescence. 
Il  était,  je  vous  le  répète,  chétif,  à  tel  point  que  lors  du  tirage 
au  sort  il  a  été  refusé  pour  cause  de  faiblesse  de  constitution. 
D'après  ce  qu'il  nous  raconte,  l'attention  du  médecin  chargé 
de  la  visite  des  conscrits  s'est  portée  principalement  sur  les  cica- 
trices du  bras  et  de  l'avant-bras  gauches. 

Le  malade,  reconnu  impropre  au  service  militaire,  continua 
son  métier  d'imprimeur.  Un  peu  plus  tard,  il  se  maria  avec 
une  femme  qui  était  et  qui  est  encore  d'une  bonne  santé.  Trois 
enfants  sont  nés  de  ce  mariage  :  deux  garçons  et  une  fille.  La 
fille  et  l'un  des  garçons  jouissent  d'une  bonne  santé;  l'autre 
garçon  a  eu,  comme  son  père,  des  abcès  froids,  vers  l'âge  de 

5  ans;  actuellement  il  est  âgé  de  8  ans. 

Je  passe  sur  une  pleurésie  que  le  malade  a  contractée  en 
1892,  à  la  suite  d'un  refroidissement,  dit-il.  Cette  maladie  l'a 
tenu  au  lit  pendant  près  de  deux  mois  ;  puis  il  a  pu  reprendre 
son  métier  d'imprimeur,  pendant  l'année  qui  a  suivi. 


En  1893,  A...  dont  la  santé  ne  laissait  rien  à  désirer,  a  été 
pris  brusquement,  la  nuit,  d'une  attaque  d'épilepsie  jackso- 
nienne.  Au  dire  de  la  femme  du  malade,  cette  attaque  a  débuté 
par  la  jambe  droite;  puis  elle  a  gagné  successivement  le  bras  et 
la  face  du  même  côté  ;  finalement,  le  malade  a  perdu  connais- 
sance. Il  nous  a  été  impossible  de  savoir  s'il  s'est  mordu  la 
langue.  Par  contre,  A...  se  rappelle  qu'une  fois  revenu  à  lui,  il  a 
rendu  une  grande  quantité  d'urine  très  claire;  d'ailleurs  il. n'a 
pas  eu  d'évacuation  involontaire  d'urine  ou  de  matière  fécale. 
Je  crois  devoir  ajouter  que  cette  première  attaque  est  survenue 
sans  aucun  phénomène  prémonitoire,  sans  maux  de  tête,  sans 
vomissements. 

Le  lendemain,  le  malade  ressentait  une  grande  courbature, 
et  il  a  gardé  le  lit  pendant  une  quinzaine  environ. 

Deux  mois  après,  et  cette  fois  encore  la  nuit,  le  malade  a 
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eu  une  seconde  attaque  d'épilepsie  jacksonicnne.  Les  choses 
se  sont  passées  comme  lors  de  la  première  attaque,  en  ce  sens 
que  les  spasmes  sont  restés  limités  au  côté  droit  et  se  sont  pro- 
pagés de  bas  en  haut,  11  est  vrai  qu'ils  ont  été  précédés  d'une 
aura  :  le  malade  a  senti  venir  sa  crise  ;  il  s'est  mordu  la  langue  ; 
il  a  éprouvé  un  grand  malaise,  une  violente  douleur  épigas- 
trique,  et  il  a  perdu  connaissance. 

Le  lendemain  de  cette  seconde  attaque,  il  a  de  nouveau  res- 
senti une  grande  fatigue,  qui  l'a  forcé  à  garder  le  lit  pendant 
une  quinzaine.  Cette  fois  encore  il  a  eu  de  la  polyurie.  Puis 
tout  est  rentré  dans  l'ordre,  et  le  malade  s'est  remis  au  travail. 

Pendant  les  deux  années  qui  ont  suivi,  cet  homme  a  eu  trois 
attaques  à  peu  près  semblables  aux  deux  premières.  Toutefois, 
au  fur  et  à  mesure  de  leur  répétition,  les  accidents  convulsifs 
ont  perdu  de  leur  intensité  première  ;  ils  duraient  moins  long- 
temps, et  le  malade  ne  perdait  plus  connaissance.  En  dernier  lieu 
tout  s'est  réduit  à  quelques  secousses  involontaires,  mais  con- 
scientes, dans  la  jambe  droite  et  dans  le  bras  droit.  Puis,  sans 
autres  accidents  consécutifs  et  en  particulier  sans  polyurie, 
sans  fatigue  subséquente,  tout  rentrait  dans  l'ordre.  Bref,  le 
type  des  attaques  est  allé  en  se  dégradant,  si  je  puis  m'expri- 
mer  ainsi. 


En  1895,  un  nouvel  épisode  surgit.  Le  malade  avait  eu, 
dans  la  nuit,  une  attaque  d'épilepsie  partielle,  qui  avait  réalisé 
les  caractères  que  je  viens  de  vous  dire.  Le  lendemain  il  se 
réveilla  avec  une  hémij)légie  droite.  De  plus,  il  perdait  sa  salive 
par  le  côté  droit  de  la  bouche;  donc,  selon  toute  vraisemblance, 
il  avait  la  commissure  labiale  droite  abaissée  et  la  face  tirée  à 
gauche. 

A  partir  de  là,  les  attaques  épileptiformes  ne  se  sont  plus 
reproduites;  l'hémiplégie  a  persisté.  Voire  qu'au  bout  de  quel- 
ques jours  le  malade  s'est  aperçu  qu'il  ne  pouvait  plus  retenir 
ses  urines,  pour  peu  que  le  besoin  de  vider  sa  vessie  fût 
pressant. 

Voici,  d'ailleurs,  parmi  les  épisodes  pathologiques  qui  se  sont 
déroulés  chez  A...  ceux  qui  méritent  de  vous  être  signalés. 
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Dans  les  premiers  mois  de  l'année  189o,  le  malade  s'est 
aperçu  que  sa  vue  baissait  d'une  façon  progressive.  A  l'Hôtel- 
Dieu,  où  il  alla  consulter  (18  avril  1893),  on  constata  l'existence 
d'une  légère  mydriase  à  droite,  d'une  suffusion  séreuse  des  deux 
papilles,  d'une  dilatation  des  veines  du  fond  de  l'œil,  et  d'une 
diminution  considérable  de  l'acuité  visuelle. 

Le  4  décembre  de  la  même  année,  on  a  reconnu  l'existence 
d'une  double  névrite  optique,  avec  œdème  des  papilles. 

Dans  l'intervalle,  le  malade  était  devenu  sujet  à  une  céphalée 
continue,  tantôt  sourde,  tantôt  gravative.  Par  moments,  les 
maux  de  tête  s'exaspéraient  au  point  de  lui  arracher  des  cris 
En  même  temps  ses  facultés  intellectuelles  se  mirent  à  baisser; 
son  intelligence  devint  comme  engourdie. 

L'année  suivante,  le  30  septembre  1896,  A...  s'est  fait 
admettre  dans  mon  service,  à  la  Salpêtrière.  A  cette  époque  on 
a  constaté  : 

La  persistance  de  l'hémiplégie  droite,  qui  se  doublait  d'une 
contracture  permanente,  plus  prononcée  au  membre  supérieur 
qu'au  membre  inférieur;  la  face  était  indemne; 

La  persistance  des  troubles  urinaires; 

L'absence  de  troubles  objectifs  de  la  sensibilité. 

Un  certain  embarras  de  la  parole,  qui  se  traduisait  par  une 
sorte  de  bredouillement,  et  qui  rappelait  dans  une  certaine 
mesure  l'embarras  de  la  parole  des  paralytiques  généraux; 
j'ajoute  qu'il  n'existait  ni  tremblement  des  lèvres,  ni  tremble- 
ment de  la  langue  ; 

Une  atrophie  complète  des  deux  nerfs  optiques,  avec  perte 
complète  de  la  vue,  mais  sans  troubles  oculo-pupillaires,  sans 
paralysie  des  muscles  extrinsèques. 

Avec  cela  le  malade  était  en  proie  à  une  céphalalgie  violente 
et  continue,  sans  localisation  précise,  qui  l'absorbait  en  quelque 
sorte,  lorsqu'elle  ne  lui  arrachait  pas  des  plaintes  et  des  larmes. 
Aussi,  quand  on  interrogeait  le  malade,  il  paraissait  avoir  beau- 
coup de  difficulté  à  se  ressaisir,  à  se  rappeler  les  événements 
sur  lesquels  portait  l'interrogatoire. 

Quant  au  reste,  le  malade  n'avait  plus  eu  d'attaque  convul- 
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sive  depuis  longtemps.  La  percussion  des  différentes  régions  de 
son  crâne  n'était  pas  douloureuse.  L'état  général  était  très  satis- 
faisant; les  grandes  fonctions  s'exécutaient  d'une  façon  normale. 

* 
*    * 

La  première  idée  qui  vint  à  l'esprit  de  mes  internes  fut  de 
présenter  le  malade  à  notre  assistant  de  chirurgie,  M.  Chipault, 
auquel,  certes,  on  ne  saurait  reprocher  un  excès  de  timidité 
opératoire.  Cependant  M.  Chipault  jugea  que  dans  le  cas  pré- 
sent, une  opération  crânienne  serait  inutile  comme  étant  trop 
tardive;  en  cela  il  se  fondait  principalement  sur  la  constatation 
de  l'atrophie  complète  des  deux  nerfs  optiques.  Du  reste,  l'hor- 
rible céphalée  dont  se  plaignait  le  malade  se  calma  un  peu 
pendant  les  premiers  jours  que  celui-ci  passa  dans  le  service. 

Dans  ces  conditions  on  ne  crut  pouvoir  mieux  faire  que  de 
soumettre  le  malade  à  un  essai  de  traitement  spécifique  inten- 
sif. Ce  traitement  consista  dans  des  frictions  mercurielles  quo- 
tidiennes, et  dans  l'administration  interne  de  l'iodure  de  potas- 
sium, à  la  dose  de  6  à  8  grammes  par  jour.  Cet  essai  fut  tenté 
sans  grand  espoir  de  réussite.  Le  malade,  de  son  côté,  éprouva 
un  grand  découragement  de  ce  que  le  chirurgien  renonçait  à 
toute  intervention  opératoire.  En  très  peu  de  temps  il  tomba 
dans  un  état  de  déchéance  si  profonde,  qu'une  terminaison 
fatale  à  brève  échéance  était  à  craindre.  On  ne  lui  en  fit  pas 
moins  continuer  son  traitement  iodo-morcuriel  intensif.  Fina- 
lement une  certaine  amélioration  se  produisit.  A  la  date  du 
13  décembre  1896,  A...  était  sorti  de  son  état  de  torpeur  intel- 
lectuelle. 

Cette  amélioration  alla  en  s'accentuant.  Ceux  d'entre  vous 
qui  suivent  régulièrement  la  visite  en  ont  sans  doute  conservé 
le  souvenir.  Ainsi,  le  10  janvier  dernier,  j'ai  longuement  inter- 
rogé le  malade.  Celui-ci  répondit  à  mes  questions  sans  aucune 
difficulté  et  avec  une  certaine  animation.  11  ne  souffrait  plus  de 
la  tête.  Il  était  d'humeur  presque  gaie;  sa  figure  était  rede- 
venue expressive  et  mobile.  Enfin,  et  je  vous  prie  de  bien  rete- 
nir ce  détail,  le  malade  prétendait  que  sa  vue  s'était  améliorée, 
et  de  fait  il  distinguait  sans  trop  de  peine  les  objets  blancs  un 
peu  volumineux,  un  mouchoir  par  exemple,  quand  on  les  appli- 
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quait  sur  un  fond  sombre.  Or  un  mois  et  demi  auparavant  le 
malade  ne  distinguait  pas  le  jour  d'avec  la  nuit.  Cependant 
l'examen  du  fond  de  l'œil  donnait  les  mêmes  résultats  que 
précédemment. 

A  cette  môme  date,  l'hémiplégie  droite  était  en  voie  de 
rétrocession.  La  jambe  du  côté  paralysé  avait  récupéré  sa  force 
normale;  le  malade  ne  fauchait  pas,  en  marchant,  il  ne  traî- 
nait pas  non  plus  le  pied.  Par  contre,  un  certain  degré  de 
parésie  subsistait  au  bras  droit;  de  ce  côté,  la  main  donnait 
27  au  dynamomètre,  contre  28  à  gauche.  Aux  deux  membres 
du  côté  droit,  la  contracture  subsistait;  les  réflexes  tendineux 
étaient  empreints  d'une  exagération  très  manifeste,  voire  qu'on 
pouvait  provoquer  une  ébauche  de  trépidation  spinale,  en 
redressant  le  pied  droit. 

En  dehors  de  ce  résidu  de  parésie  et  de  contracture,  on  ne 
constatait  ni  atrophie  musculaire,  ni  troubles  de  la  sensibilité. 
Le  malade  pouvait  maintenant  se  servir  de  sa  main  droite  pour 
manger,  tandis  que  quelques  mois  auparavant,  cette  main  était 
immobilisée  à  angle  droit,  du  fait  de  la  contracture. 

La  parole  également  était  devenue  plus  facile  et  plus  com- 
préhensible. 

Enfin,  dernière  circonstance  à  noter,  les  attaques  d'épilep- 
sie  partielle,  qui,  depuis  l'apparition  de  l'hémiplégie  et  des 
grands  maux  de  tète,  avaient  complètement  disparu,  manifes- 
taient une  tendance  à  réapparaître.  En  effet,  le  malade  avait 
par  moments  des  soubresauts  dans  la  jambe  droite,  et  ces  sou- 
bresauts s'accompagnaient  d'une  sensation  de  malaise  indéfi- 
nissable. 


Cette  accalmie  a  duré  trois  semaines  au  plus.  Dès  les  pre- 
miers jours  de  février,  les  douleurs  de  tête  se  sont  réveillées 
avec  leur  intensité  première  ;  la  torpeur  intellectuelle  est 
revenue.  Le  26  mars,  les  16  et  18  avril,  le  9  mai,  le  malade  a 
eu  de  nouvelles  attaques  d'épilepsie  partielle,  qui  ne  se  sont 
point  accompagnées  de  perte  de  la  connaissance.  Elles  ont 
laissé  chaque  fois  à  leur  suite  une  extrême  lassitude;  elles 
ont  accéléré  la  déchéance  intellectuelle.  Voire  que   les  deux 
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dernières  ont  été  compliquées  d'une  véritable  apliasie  motrice 
totale,  mais  transitoire,  de  quinze  à  vingt  minutes  de  durée. 
Le  malade  comprenait  tout  ce  qu'on  lui  disait,  mais  il  lui  était 
impossible  de  parler.  Il  distinguait  bien  les  objets  qu'on  lui  pré- 
sentait, mais  sans  parvenir  à  les  nommer. 

Actuellement,  l'état  du  fond  de  l'œil  est  toujours  le  même; 
l'état  démentiel  s'est  plutôt  aggravé.  Le  malade  se  plaint  de 
bourdonnements  d'oreille  incessants.  Vous  voyez  que  l'hémi- 
plégie droite  persiste  ;  le  facial  du  côté  correspondant  participe 
dans  une  légère  mesure  à  la  paralysie.  Celle-ci  se  double  d'un 
certain  degré  de  contracture,  marquée  surtout  au  bras.  On  con- 
state de  l'exagération  des  réflexes  tendineux. 

L'intégrité  de  la  sensibilité  objective  est  complète. 


Laissez-moi  maintenant  vous  remémorer,  en  quelques  traits 
rapides,  la  succession  des  épisodes  pathologiques  que  je  viens 
de  vous  narrer. 

Chez  un  homme  de  souche  tuberculeuse,  de  constitution  ché- 
tive,  dont  l'enfance  a  été  traversée  par  l'apparition  d'abcès  froids, 
éclate  dans  la  nuit,  sans  cause  appréciable,  sans  phénomène 
prémonitoire,  une  première  attaque  d'épilepsie  partielle,  limitée 
au  côté  droit,  accompagnée  d'une  perte  totale  de  la  connaissance. 
Le  malade  avait  alors  29  ans. 

Une  nouvelle  attaque,  semblable  à  la  première,  survient  à 
quelque  temps  de  là,  puis  une  autre,  toutes  trois  ne  laissant 
comme  traces  immédiates  qu'une  grande  fatigue  et  de  la 
polyurie. 

D'autres  attaques  suivent,  dont  l'intensité  va  en  décroissant; 
voire  que  le  malade  ne  perd  plus  connaissance.  L'une  d'elles 
laisse  à  sa  suite  une  hémiplégie  droite,  qui  réalise  tous  les  carac- 
tères d'une  hémiplégie  cérébrale.  A  partir  de  là,  les  attaques 
convulsives  cessent  de  se  reproduire.  L'hémiplégie  droite  s'éta- 
blit à  demeure;  elle  se  double  d'une  contracture  des  muscles 
paralysés.  La  vue  baisse  progressivement.  Le  malade  vient  en 
proie  aune  céphalalgie  atroce  ;  il  tombe  dans  un  état  de  grande 
torpeur  intellectuelle,  qui  confine  à  la  démence. 

Il  entre  dans  notre  service.  On  le  soumet  au  traitement  iodo- 
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mercuriel  intensif.  Une  amélioration  très  franche  s'ensuit  : 
l'hémiplégie  rétrocède  ;  la  contracture  tend  à  s'effacer,  la  cépha- 
lalgie se  dissipe  ;  la  vue  elle-même  se  rétablit.  En  même  temps, 
des  ébauches  d'épilepsie  partielle  se  dessinent.  Malheureuse- 
ment cette  amélioration  n'a  été  que  transitoire;  c'est  tout  au 
plus  si  elle  a  duré  trois  semaines,  puis  l'état  des  choses  s'est 
reproduit  comme  avant. 

Quelle  interprétation  donner  de  cet  enchaînement  d'épisodes 
morbides? 


Diagnostic.  —  Messieurs,  le  premier  épisode*  en  date  com- 
porte, dans  les  circonstances  actuelles,  une  valeur  primordiale; 
je  veux  parler  de  l'attaque  d'épilepsie  partielle,  qui  a  marqué 
le  début  de  la  maladie  de  cet  homme.  A  lui  seul,  ce  premier 
épisode  est  déjà  propre  à  nous  mettre  sur  la  voie  du  diagnos- 
tic. Bien  des  fois,  dans  le  cours  de  mon  enseignement,  j'ai  eu 
l'occasion  d'attirer  votre  attention  sur  la  valeur  séméiologique 
de  Fépilepsie  partielle.  Dans  mes  leçons  du  mardi  notamment, 
j'ai  eu  des  occasions  fréquentes  de  vous  présenter  des  malades 
chez  lesquels  l'épilepsie  partielle  dominait  en  quelque  sorte 
l'évolution  morbide.  Je  vous  rappelle  aussi  qu'en  1895 S  j'ai 
consacré  deux  leçons  du  vendredi  à  une  étude  clinique  de  l'épi- 
lepsie jacksonienne.  Mon  élève  Siguier-  a  repris  cette  étude, 
avec  plus  de  développements,  dans  sa  thèse  inaugurale,  en 
s'inspirant  de  ces  deux  leçons.  J'ai  donc  eu  l'occasion  de  vous 
pénétrer  de  cette  notion  classique  :  que  l'épilepsie  partielle  est 
l'expression  habituelle  d'une  lésion  qui  irrite  la  zone  motrice 
de  Fécorce  cérébrale,  la  zone  rolandique. 

C'est  donc  à  cette  première  conclusion  que  nous  conduit  la 
prise  en  considération  du  premier  épisode  pathologique  survenu 
chez  notre  malade,  de  celui  qui  a  ouvert  la  marche  aux  autres 
accidents.  Or  nous  pouvons  préciser  davantage  notre  diagnostic 
topographique.  Rappelez-vous  que  chez  notre  malade,  les 
attaques  complètes  ont  toujours  eu  un  début  crural  ;  rappelez- 

1.  F.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Pre»; (ère  se/'/e, 
p.  438  et  suivantes,  Paris,  1896. 

2.  Siguier.  —  Épilepsie  Bravais-jacksonienne.  Thèse  de  Paris,  1894-1895,  n°  266. 
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Il 


VOUS  que  les  attaques  frustes  se  réduisaient  à  des  secousses  con- 
vulsives  qui  agitaient  la  jambe  droite.  La  cause  irritative,  qui 
a  provoqué  les  attaques  d'épilepsie  partielle,  a  donc  dû  agir  sur 
le  centre  moteur  du  membre  inférieur  droit.  De  là  l'irritation 
a  dû  se  propager  au  centre  moteur  du  membre  supérieur  du 
même  côté,  puis  au  centre  moteur  de  la  moitié  correspondante 
de  la  face.  Tout  cela  se  conçoit  très  aisément,  pour  qui  a  pré- 


FlG.   1. 


sente  à  l'esprit  la  topographie  des  centres  moteurs  de  la  zone 
rolandique.  J'ai  fait  placer  devant  vous  deux  dessins  (fig.  1  et  2) 
où  se  ^trouvent  figurés  les  rapports  respectifs  des  trois  grands 
territoires  en  lesquels  se  décompose  la  zone  psychomotrice  de 
l'écorce.  Vous  voyez  que  dans  son  ensemble,  la  zone  en  ques- 
tion embrasse  l'écorce  de  la  circonvolution  frontale  ascen- 
dante (circonvolution  centrale  antérieure),  de  la  circonvolution 
pariétale  ascendante  (circonvolution  centrale  postérieure), 
le  lobule  paracenlral  ^i  Y  opercule  rolandique. 

Que  si  maintenant  vous  subdivisez  cette  zone  rolandique, 
ainsi  délimitée,  en  quatre  territoires  contigus  d'égale  surface 
et  qui  se  succèdent  de  haut  en  bas,  les  attributions  fonction- 
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nelles  de  ces  territoires  secondaires  peuvent  s'énoncer  ainsi  : 
1"  Le  quart  supérieur  des  circonvolutions  frontale  et  parié- 
tale   ascendantes   et    le  lobule  paracentral  comprennent    les 
centres  moteurs  corticaux  du  membre  inférieur  du  côté  opposé. 
2°  Les  deux  quarts  moyens  des  circonvolutions  ascendantes 


FiG.  2. 


comprennent  les  centres   corticaux  du   membre  supérieur  du 
côté  opposé. 

3°  Le  quart  inférieur  des  circonvolutions  frontale  et  parié- 
tale ascendantes  et  l'opercule  rolandique  comprennent  les 
centres  moteurs  corticaux  du  facial  inférieur  et  de  l'hypoglosse 
du  côté  opposé. 


* 


Nous  aurions  donc  affaire,  chez  cet  homme,  à  une  lésion 
de  la  zone  rolandique  de  l'hémisphère  gauche,  et  à  une  lésion 
dont  l'action  irritative  s'exercerait  d'une  façon  prépondérante 
et  directe  sur  le  territoire  de  cette  zone,  qui  est  préposé  à 
l'innervation  motrice  du  membre  inférieur  du  côté  opposé 
[(quart  supérieur  des  circonvolutions  ascendantes  et  lobule  j^ara- 
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central).  Ainsi  se  trouve  éclairci  un  premier  point,  celui  qui 
est  relatif  au  diagnostic  topographique. 

C'est  du  reste  tout  ce  que  peuvent  nous  apprendre  les 
attaques  d'épilepsie  partielle  considérées  en  elles-mêmes.  Encore 
faut-il  tenir  compte  d'une  cause  possible  d'erreur.  Des  lésions 
irritatives,  qui  siègent  en  dehors  de  la  zone  psycho-motrice, 
peuvent  agir  sur  celle-ci  à  distance,  et  provoquer  des  attaques 
d'épilepsie  partielle,  comme  si  elles  agissaient  directement 
sur  les  centres  moteurs  de  l'écorce.  C'est  là  une  éventualité 
possible,  avec  laquelle  il  faut  compter. 

Admettons  qu'il  n'en  soit  rien  dans  le  cas  qui  nous  occupe; 
nous  voilà  donc  renseignés  sur  la  topographie  des  territoires 
affectés,  il  nous  reste  à  connaître  la  nature  de  la  cause  exci- 
tatrice localisée  comme  je  viens  de  le  faire.  Je  vous  répète  que 
les  attaques  convulsives  ne  peuvent  rien  nous  apprendre  à  ce 
sujet,  car,  suivant  un  aphorisme  cher  à  mon  prédécesseur 
Charcot  :  «  En  inatière  d'épilepsie  corticale,  la  cause  nest  rien, 
le  siège  de  l'influence  épileptogène  est  tout.  » 

Il  nous  faut  donc  chercher  ailleurs,  il  nous  faut  prendre 
en  considération  d'autres  circonstances  du  cas,  si  nous  voulons 
déchiffrer  la  nature  de  la  lésion  qui  a  engendré  l'ensemble  des 
accidents  présentés  par  le  malade.  C'est  ici  le  moment  de  vous 
rappeler  qu'à  la  suite  de  sa  quatrième  ou  cinquième  attaque 
d'épilepsie  partielle,  le  malade  s'est  réveillé,  un  matin,  avec 
une  hémiplégie  du  côté  droit,  et  avec  une  hémiplégie  durable, 
puisqu'il  en  reste  encore  des  traces.  En  même  temps,  les  attaques 
convulsives  ont  cessé  pour  un  temps.  Que  conclure  de  là? 

C'est  que  la  cause  productrice  de  l'épilepsie  partielle,  après 
avoir  excité  les  centres  moteurs  des  membres  du  côté  droit  et 
de  la  moitié  droite  de  la  face,  a  ensuite  produit  l'effet  inverse. 
Elle  a,  pour  me  servir  d'une  expression  à  la  mode,  inhibé  q,q,?> 
mêmes  centres;  en  d'autres  termes,  elle  a  suspendu  leur  fonc- 
tionnement. Certainement  elle  ne  les  a  pas  détruits  ;  j'en  veux 
comme  preuve,  l'amélioration  progressive  de  l'hémiplégie  et  la 
disparition,  aujourd'hui  presque  complète,  de  la  contracture. 
L'amélioration  de  l'hémiplégie,  cela  signifie  qu'il  y  a  eu  sim- 
plement inhibition,  suspension  fonctionnelle  momentanée, 
mais  non  destruction  définitive  des  centres  moteurs  corres- 
pondants. La  disparition  de  la  contracture  vient  à  l'appui  de 
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cette  conclusion;  elle  indique  qu'il  n'y  a  pas  eu  de  dégéné- 
rescence secondaire  du  faisceau  pyramidal,  et  cette  dégéné- 
rescence serait  certainement  survenue,  si  les  centres  corticaux 
avaient  été  détruits. 

Il  faut  donc  que  la  cause  qui  nous  rendra  compte  des  attaques 
d'épilepsie  partielle,  de  la  paralysie  motrice  et  de  la  contrac- 
ture ait  agi  par  simple  compression  ;  il  faut  que  cette  compres- 
sion soit  allée  en  augmentant  d'abord,  puis  en  diminuant,  de 
façon  à  produire  au  début  une  irritation  intermittente,  et,  plus 
tard,  une  inhibition  fonctionnelle  des  territoires  comprimés, 
pour  se  prêter  en  dernier  lieu  à  une  restauration  fonctionnelle 
momentanée  de  ces  mêmes  territoires. 

Tout  cela  se  concilie  on  ne  peut  mieux  avec  la  nature  et 
l'évolution  des  autres  accidents  présentés  par  notre  malade. 
Rappelez-vous  que  dès  le  mois  d'avril  189S,  c'est-à-dire  à 
l'époque  où  l'hémiplégie  droite  s'est  installée,  en  même  temps 
qu'il  y  a  eu  interruption  des  attaques  convulsives,  la  vue  du 
malade  s'est  mise  à  baisser.  En  décembre  delà  même  année,  on 
a  constaté  une  double  atrophie  papillaire;  à  ce  moment  il  y 
avait  perte  totale  de  la  vision.  Puis  une  amélioration  est  sur- 
venue dans  l'état  de  la  vue,  et  cette  amélioration  a  coïncidé 
avec  la  rétrocession    de  l'hémiplégie   et  de  la  contracture. 

Enfin,  à  l'époque  même  où  sa  vue  se  mettait  à  baisser,  le 
malade  a  été  pris  de  cette  céphalée  atroce,  qui  ne  l'a  pas  quitté 
pendant  des  jours  et  des  semaines,  et  qui  s'est  calmée,  en  fin 
de  compte,  à  partir  du  moment  où  l'hémiplégie  et  la  contrac- 
ture se  sont  mises  à  rétrocéder,  à  partir  du  moment  où  l'état 
de  la  vue  a  commencé  à  s'améliorer. 

Je  dis  que  voilà  un  ensemble  symptomatique  et  une  évolu- 
tion propres  à  corroborer  l'hypothèse  d'une  lésion  agissant  par 
voie  de  simple  compression,  propres  à  nous  éclairer  sur  la 
nature  de  cette  lésion. 

Une  céphalée  persistante  comme  celle  dont  a  souffert 
notre  malade  ne  se  voit  guère  que  dans  deux  catégories  de 
circonstances  pathologiques  :  dans  les  cas  d'urémie;  dans  les 
cas  où  l'encéphale  se  trouve  irrité  par  des  produits  néopla- 
siques  développés  dans  la  cavité  crânienne.  L'urémie  n'est  pas  en 
cause  chez  notre  malade.  Il  nous  reste  donc  l'hypothèse  d'une 
néoplasie;  elle  se  concilie  avec  la  nature   et  l'évolution  des 
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autres  manifestations  morbides  dont  nous  nous  sommes  déjà 
occupés  :  épilepsie  partielle,  hémiplégie  et  contracture  subsé- 
quente. Soit  dit  en  passant,  la  céphalée,  dans  les  cas  de  tumeur 
de  l'encéphale,  se  localise  souvent  en  un  point  circonscrit  qui 
correspond  à  la  région  encéphalique  irritée  par  le  néoplasme  ; 
elle  constitue  alors  un  excellent  point  de  repère  pour  déter- 
miner le  siège  de  la  lésion.  Cette  éventualité  n'était  pas  réa- 
lisée chez  notre  malade;  chez  lui,  la  céphalée  a  toujours  été 
diffuse,  sans  localisation  précise. 

La  névrite  optique  également  figure  parmi  les  manifesta- 
tions habituelles  des  néoplasies  inlra-crâniennes.  C'est  ainsi 
qu'une  statistique  d'Annuske^nous  montre  l'atrophie  papillaire 
à  peu  près  constante  dans  les  cas  de  tumeurs  cérébrales.  J'ai 
déjà  eu  l'occasion  d'insister  sur  les  caractères  ophthalmosco- 
piques  de  cette  lésion  du  fond  de  l'œil  :  je  vous  rappelle  qu'au 
début  du  processus  on  constate  de  l'œdème  de  la  papille;  cet 
œdème  coïncide  avec  un  rétrécissement  des  artères  et  avec  une 
dilatation  des  veines,  qui  sont  devenues  tortueuses.  Puis  la 
papille  perd  sa  transparence;  elle  prend  une  teinte  grisâtre, 
uniforme,  qui  se  fond  en  quelque  sorte  dans  la  teinte  sem- 
blable de  l'œdème  péripapillaire.  Je  vais  faire  passer  sous  vos 
yeux  un  dessin  qui  n'est  qu'une  reproduction  amplifiée  d'une 
figure  empruntée  à  un  travail  de  M.  le  docteur  Rochon-Duvi- 
gneaud  "^  ;   il  vous  donnera  une   idée   nette  des  changements 


d'aspect  qui  se  produisent  du  côté  de  la  papille,  dans  cette  forme 
de  névrite  optique,  qui  est  en  rapport  avec  une  néoplasie  intra- 
crânienne.  Je  vous  rappelle  aussi  que  de  l'avis  d'ophthalmolo- 
gistes  très  compétents,  l'œdème  de  la  papille,  qui  marque  en 
quelque  sorte  la  première  phase  de  ce  processus  névritique, 
n'est  qu'une  manifestation  partielle  de  l'œdème  cérébral,  qui  est 
lui-même  une  conséquence  fréquente  des  néoplasmes  intra- 
crâniens. 

On  a  prétendu  que  la  névrite  optique  ne  pouvait  pas  seu- 
lement servir  à  reconnaître  l'existence  d'une  tumeur  intra- 
crânienne,  qu'elle  pouvait  encore,  dans  certains  cas,  fournir 

1.  Annuske.  —  Die  Neuritis  optica  bei  Tunior  cerebri.  Grafe's  Archiv  fur  Oph- 
thalmolof/ie,  1873.  T.  XIX.  Abth.  3,  p.  165. 

2.  RocHox-DuviGNEAUD.  —  Contribution  à  l'étude  de  la  névrite  œdémateuse 
d'origine  intra-crànienne.^/'c/iù'es  d'ophthalmologie,  juillet  1893.  T.  XV,  p.  401-. 
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des  indications  sur  le  siège  du  néoplasme.  Seulement  les  au- 
teurs qui  ont  soutenu  cette  opinion  nous  mettent  en  présence 
d'assertions  contradictoires.  Ainsi  Huglings-Jackson  enseigne 
que  la  névrite  est  plus  prononcée  du  côté  opposé  à  celui  qu'oc- 
cupe la  tumeur.  Au  contraire,  Gunt  et  Horsley  professent  que 
l'œdème  de  la  papille  se  rencontre  presque  toujours  du  côté  de 
la  lésion,  et  exceptionnellement  du  côté  opposé. 

Chez  notre  malade,  la  névrite  optique  s'est  montrée  d'abord 
à  droite,  c'est-à-dire  du  même  côté  que  l'épilepsie  partielle  et 
l'hémiplégie,  par  conséquent  du  côté  opposé  à  la  néoplasie 
intra-crânienne  présumée.  Le  cas  confirmerait  donc  l'opinion 
soutenue  par  Jackson.  Je  vous  ferai  remarquer,  toutefois,  que 
l'hypothèse  d'un  rapport  fixe  entre  le  siège  de  l'œdème  papil- 
laire  et  le  siège  d'une  néoplasie  intra-crânienne  se  conçoit  sur- 
tout quand  il  s'agit  de  tumeurs  de  la  base,  susceptibles  de 
comprimer  les  bandelettes  optiques,  le  chiasma  ou  le  nerf 
optique.  Dans  notre  cas,  l'hypothèse  d'une  tumeur  de  la  base 
est  insoutenable;  non  seulement  elle  est  contredite  par  cer- 
taines des  manifestations  présentées  par  le  malade,  mais  encore 
elle  est  inconciliable  avec  l'absence  de  symptômes  dénotant  la 
compression  de  l'un  ou  l'autre  nerf  crânien,  etc.  Bref,  chez 
notre  malade,  l'œdème  de  la  papille  résulte  d'une  action  à  dis- 
tance, dont  je  vous  ai  déjà  exposé  le  mécanisme  à  propos  d'un 
cas  de  tumeur  du  cervelet,  qui  avait  donné  lieu  à  une  double 
atrophie  papillaire  * . 

L'œdème  cérébral,  conséquence  d'une  tumeur  cérébrale  ou 
de  toute  autre  production  analogue,  comprime  le  chiasma  des 
nerfs  optiques,  surtout  quand  il  siège  dans  le  troisième  ven- 
tricule. 

On  conçoit  que  l'augmentation  de  pression  intra-crânienne, 
qui  engendre  l'œdème,  venant  à  diminuer  ou  à  cesser  pour 
un  temps,  la  névrite  optique  et  le  trouble  de  la  vue  qui  en 
résultent  soient  susceptibles  de  rétrocéder  corrélativement,  et 
c'est  ce  qui  a  eu  lieu  chez  notre  malade. 

On  conçoit  que  l'état  des  fonctions  intellectuelles  passe  par 
des  phases  analogues,  dans  un  cas  de  tumeur  cérébrale.  Le 
même  mécanisme  qui  explique  la  production  de  l'œdème  papil- 

1.  Voir  la  leçon  V,  p.  94. 
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Jaire  peut  nous  expliquer  la  torpeur  intellectuelle  et  cet  état 
quasi  démentiel,  que  nous  avons  observés  chez  notre  malade,  à 
l'époque  où  il  était  en  proie  à  une  céphalalgie  si  violente  et  si 
tenace,  à  l'époque  où  sa  faculté  de  vision  était  presque  complè- 
tement abolie.  On  conçoit  que  l'œdème  cérébral  venant  à  dimi- 
nuer, il  puisse  se  faire  un  retour  progressif  de  l'intelligence. 


En  résumé,  les  divers  épisodes  pathologiques  que  nous 
avons  vus  se  succéder  et  s'enchaîner  chez  notre  malade,  —  les 
attaques  d'épilepsie  partielle,  l'hémiplégie  droite  doublée  de 
contracture,  la  céphalée,  l'atrophie  papillaire,  la  torpeur  intel- 
lectuelle, —  concourent  à  faire  admettre  l'existence  d'une 
tumeur  cérébrale.  Ce  diagnostic  se  concilie  très  bien  avec  l'évo- 
lution des  accidents  considérés  dans  l'ensemble  et  dans  les 
détails,  et  qui  suppose  une  lésion  ayant  agi  par  voie  d'irritation 
d'abord,  par  voie  d'inhibition  dans  la  suite,  ayant  produit  une 
compression  successivement  croissante  et  décroissante. 

D'autre  part,  le  mode  de  début  des  attaques  d'épilepsie 
partielle,  le  siège  et  les  caractères  de  l'hémiplégie  subséquente 
me  permettent  d'affirmer  que  la  tumeur  siège  au  niveau  de 
la  zone  rolandique  gauche,  et  plus  spécialement  au  niveau  du 
centre  moteur  du  membre  inférieur,  c'est-à-dire  au  niveau  du 
quart  supérieur  des  circonvolutions  rolandiques,  près  du  lobule 
paracentral. 

La  néoplasie,  je  vous  le  répète,  n'a  pas  détruit  le  territoire 
moteur  affecté  ;  elle  l'a  irrité  d'abord,  inhibé  ensuite,  mais  en 
lui  laissant  reprendre,  pour  quelque  temps,  presque  toute  son 
intégrité  fonctionnelle.  Il  s'agit  donc,  vraisemblablement,  d'une 
lésion  superficielle,  développée  dans  les  méninges,  et  qui,  après 
avoir  atteint  un  certain  degré  d'accroissement,  s'est  mise  en- 
suite à  diminuer  de  volume. 

Qu'est-ce  que  peut  bien  être,  au  point  de  vue  de  sa  nature 
intime,  une  néoplasie  qui  remplit  ces  différentes  conditions? 


La  nature  intime  de  la  néoplasie  est  facile  à  soupçonner. 
Messieurs,  pour  qui  tient  compte  des  renseignements  que  nous 
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avons  recueillis  sur  les  antécédents  héréditaires  de  cet  homme 
et  sur  son  passé  pathologique.  Ces  renseignements,  vous  les 
connaissez;  ils  sont  tels  qu'ils  nous  imposent  en  quelque  sorte 
le  soupçon  de  la  nature  tuberculeuse  de  la  néoplasie  intra- 
crânienne  présumée;  chez  cet  homme,  dont  le  père  est  mort 
tuberculeux,  qui  a  toujours  été  faible  de  constitution,  qui, 
dans  son  enfance,  a  présenté  des  accidents  de  tuberculose  locale, 

il  y  a  eu  vraisembla- 
blement éclosion  d'un 
ou  de  plusieurs  tuber- 
cules, à  la  surface  du 
cerveau.  Ces  tubercules 
auront  provoqué  une 
réaction  du  côté  des 
méninges,  au  moment 
où  le  malade  a  été  pris 
de  cette  horrible  cé- 
phalée qui  ne  lui  a  pas 
laissé  de  trêve  pendant 
des  semaines.  Puis  le 
processus  méningitique 
aura  passé  par  une  phase 
de  rétrocession,  à  l'ap- 
parition de  laquelle  le 
traitement  iodo-mercu- 
riel  intensif,  subi  par 
le  malade,  n'a  peut-être 
pas  été  étranger;  de  là 
cette  accalmie  transitoire,  dont  malheureusement  nous  avons 
déjà  vu  la  fin. 

Tubercules  solitaires  ^i  plaques  de  méningite,  avec  la  localisa- 
tion que  je  vous  ai  indiquée,  voilà  donc  le  diagnostic  auquel  je 
crois  devoir  m'arrêter,  en  fin  de  compte,  dans  le  cas  actuel.  Lais- 
sez-moi vous  rappeler  incidemment  un  travail  de  MM.  Souques 
et  J.  Charcot\,  sur  la  tuberculose  de  la  région  paracentrale.  Ces 
messieurs  ont  réuni  un  certain  nombre  d'exemples  de  cette  loca- 


FiG.  3.  —  Testut  :  Anatomie. 

a,  circonvolution  du  corps  calleux.  —  6,  scissure  calloso- 
marjïinale.  —  c,  extrémité  supérieure  de  la  scissure 
de  Rolande. —  rf,  lobule  paracentral.  —  e,  lobule  qua- 
drilatère. —  1,  grande  anastomotique  de  Trolard.  — 
1'.  son  abouchement  dans  le  sinus  longitudinal  supé- 
rieur. —  2,  une  grosse  veine  de  la  face  interne,  se 
jetant  dans  la  veine  précédente.  —  3,  autre  veine  de 
la  face  interne,  aboutissant  directement  au  sinus. 


1.   A.   Souques  et    J.    Ch.\rgot.  —    Tuberculose  de    la    région    paracentrale. 
Extrcdt  du  Bulletin  de  la  Société  anatomique,  10   mai  1893. 
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lisation  de  la  tuberculose  des  centres  nerveux,  pour  mettre 
en  lumière  la  particularité  suivante  : 

C'est  que  la  tuberculose  méningo-cèrébr  aie  localisée  siège  plus 
souvent  au  niveau  du  centre  des  mouvements  du  membre  inférieur 
qu'au  niveau  des  centres  moteurs  du  membre  supérieur  et  de 
la  face. 

Les  raisons  probables  de  cette  prédilection  tiendraient, 
d'après  MM.  Souques  et  J.  Charcot,  à  la  richesse  vasculaire  et 
au  ralentissement  de  la  circulation  en  ce  point.  Ces  deux  con- 
ditions anatomo-physiologiques  favoriseraient  l'apport  et  le 
dépôt  du  bacille  tuberculeux,  et  partant  sa  germination  au 
niveau  de  la  région  paracentrale.  Il  paraît  démontré,  en  effet, 
que  le  système  veineux  est  plus  développé  au  niveau  du  tiers 
supérieur  qu'au  niveau  du  tiers  moyen  de  la  zone  psychomo- 
trice, et  que  la  circulation  y  est  plus  ralentie.  Jetez  un  coup 
d'œil  sQr  ce  dessin  (fig.  3),  qui  représente,  d'après  Testut,  le 
mode  de  ramescence  des  veines  cérébrales,  au  niveau  du  lobule 
paracentral.  Vous  voyez  que  les  veines  dites  ascendantes  se 
dirigent  obliquement,  contrairement  aux  lois  de  la  pesanteur, 
vers  le  sinus  longitudinal  supérieur,  et  décrivent  un  cercle  très 
accusé,  avant  de  se  jeter  dans  ce  sinus.  Il  est  facile  de  concevoir 
que  cette  disposition  favorise  la  stase  veineuse  dans  le  territoire 
d'origine  des  veines  cérébrales  externes. 


Pronostic  et  traitement.  —  Messieurs,  le  pronostic  du  cas  se 
déduit  tout  naturellement  du  diagnostic  que  je  viens  de  porter. 
Contre  une  tumeur  intra-crânienne  de  nature  tuberculeuse,  la 
thérapeutique  interne  nous  laisse  à  peu  près  désarmés.  Elle  ne 
nous  fournit  des  moyens  réellement  efficaces  que  dans  les  cas 
oii  nous  avons  affaire  à  une  lésion  syphilitique.  Or,  chez  notre 
malade,  nous  n'avons  aucune  raison  de  soupçonner  la  syphilis 
héréditaire  ou  acquise  d'être  en  cause.  Nous  avons  néanmoins 
fait  un  essai  de  traitement  spécifique,  guidés  que  nous  étions 
par  cette  double  considération  : 

La  syphilis  est  latente  plus  souvent  qu'on  ne  croit. 

Le  traitement  iodo-mercuriel  a  donné  parfois  des  résultats 
étonnants,  dans  des  cas  de  néoplasie  tuberculeuse  ou  d'autre 
nature. 
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Il  n'en  a  pas  été  ainsi  chez  notre  malade.  Comme  vous  le 
savez,  l'essai  de  médication  spécifique,  que  nous  avons  tenté 
chez  lui,  a  abouti  à  un  échec  complet,  après  une  phase  très 
courte  d'amélioration. 

Dans  ces  conditions,  seule  l'intervention  chirurgicale  pour- 
rait à  la  rigueur  nous  fournir  les  moyens  de  remédier  à  cer- 
tains des  accidents  présentés  par  le  malade  ;  a  priori,  étant 
donné  qu'il  s'agit  d'une  lésion  superficielle,  elle  nous  laisse 
même  entrevoir  la  possibilité  d'une  tentative  de  cure  radicale. 

Or,  il  ne  faut  pas  oublier  que  devant  une  pareille  décision 
à  prendre,  la  lésion  locale  n'entre  pas  seule  en  ligne  de  compte; 
le  terrain  sur  lequel  elle  s'est  développée  doit  être  pris  en 
considération.  Eh  bien,  dans  le  cas  particulier,  le  terrain  est  mau- 
vais, absolument  mauvais.  Dès  l'âge  de  cinq  ans,  notre  malade  a 
présenté  des  accidents  de  tuberculose  locale,  sous  forme  d'abcès 
froids;  plus  tard,  il  a  été  atteint  d'une  tuberculose  pleurale  qui 
a  traîné  en  longueur.  Finalement,  l'infection  tuberculeuse 
s'est  portée  sur  les  méninges,  pour  déterminer  lentement,  pro- 
gressivement, les  lésions  dont  nous  constatons  aujourd'hui  le 
retentissement  sur  l'encéphale. 

* 
*  * 

Dans  ces  conditions,  une  intervention  opératoire  irait  au- 
levant  d'un  échec  à  peu  près  certain.  Les  lésions  sont  trop 
anciennes  et  doivent  par  conséquent  être  trop  diffuses  pour  se 
prêter  à  une  extirpation.  D'autre  part,  l'atrophie  papillaire  est 
trop  avancée  pour  qu'on  puisse  espérer  une  amélioration  de  ce 
côté,  au  prix  d'une  intervention  palliative;  c'est  mon  opinion, 
et  elle  est  partagée  par  M.  Ghipault.  Sans  compter  que  le  trau- 
matisme opératoire  serait  capable  de  réveiller  une  poussée 
tuberculeuse  aiguë,  sous  forme  d'une  méningite  généralisée. 

Nous  en  sommes  donc  réduits  à  assister  aux  progrès  de  la 
déchéance  physique  et  intellectuelle  du  malade,  en  nous  féli- 
citant de  ce  que  les  horribles  maux  de  tête  dont  il  souffrait 
pendant  les  premiers  temps  de  son  séjour  à  l'hôpital  l'aient 
presque  entièrement  quitté.  Il  n'y  en  a  pas  moins  lieu  de 
craindre  que  dans  un  délai  plus  ou  moins  rapproché,  le  malade 
ne  succombe  à  des  accidents  syncopaux,  conséquence  de  son 
œdème  cérébral. 


II 


SUR  DEUX  CAS  DE  LÉSION  EN  FOYER 
DE  LA  ZONE  ROLANDIQUE* 


Sommaire.  —  Deuxième  exemple  clinique.  —  Début  par  des  accès  de  céphalalgie 
dans  la  région  fronto-pariétale  droite.  — Deux  ans  plus  tard,  attacpie  d'épilepsie 
jacksonienne.  —  Attaques  subséquentes,  d'intensité  variable,  à  début  tantôt 
brachial,  tantôt  crural.  —  Constatation  d'une  zone  douloureuse  à  la  percussion 
et  correspondant  à  la  partie  moyenne  des  circonvolutions  ascendantes  droites. 
—  Légère  parésie,  à  gauche,  cpii  est  allée  en  s'accentuant.  —  Exagération  des 
réflexes,  de  ce  même  côté.  —  Apparition  de  la  contracture  dans  le  côté  paré- 
sie; augmentation  de  fréquence  des  attaques  convulsives.  —  Description  des 
attaques,  qui  étaient  de  deux  sortes.  —  Récapitulation  des  accidents. 

Diagnostic  et  traitement.  —  Le  diagnostic  d'une  lésion  intra-crànienne  superfi- 
cielle, agissant  sur  la  zone  rolandique,  s'imposait.  —  La  nature  de  la  lésion 
échappait  à  toute  appréciation  précise.  —  L'échec  de  la  médication  bromurée 
et  l'aggravation  des  accidents  légitimaient  une  intervention  opératoire.  —  Cette 
intervention  s'est  produite  en  deux  fois  ;  elle  n'a  pas  permis  de  découvrir  la 
lésion  présumée.  —  Le  résultat  s'est  traduit  par  une  amélioration  passagère. 


Messieurs, 

Je  passe  maintenant  au  cas  d'une  autre  malade  ;  il  est  à  la 
fois  instructif  au  point  de  vue  de  la  connaissance  des  locali- 
sations cérébrales  et  au  point  de  vue  de  la  thérapeutique. 

Il  vous  édifiera  sur  ce  que  l'on  peut  attendre  d'une  inter- 
vention opératoire  palliative,  dans  un  cas  de  tumeur  cérébrale, 
quand  les  circonstances  sont  favorables. 

Le  cas  concerne  une  nommée  L...  âgée  de  30  ans,  dont  les 
parents  vivent  encore  et  sont  en  bonne  santé.  Je  n'ai  rien  de 

■1.  Suite  de  la  leçon  du  21  mai  1897. 


22  CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTEME     NERVEUX. 

particulier  à  vous  signaler  dans  les  antécédents  personnels  de 
cette  femme. 

L...  est  née  à  terme;  elle  a  toujours  été  d'une  bonne  con- 
stitution; son  enfance  s'est  passée  sans  incidents  pathologiques 
notables.  Elle  a  eu  ses  premières  époques  à  l'âge  de  17  ans  et 
demi;  depuis  lors,  elle  a  toujours  été  bien  réglée.  Elle  s'est 
mariée  à  18  ans  et  demi,  avec  un  homme  bien  portant.  Elle  a 
eu  deux  enfants,  qui  se  réjouissent  également  d'une  bonne 
santé.  Après  son  second  accouchement  elle  a  présenté  des  acci- 
dents en  rapport  avec  une  métrite  chronique. 

A  22  ans,  L...  est  devenue  sujette  à  de  violents  maux  de 
tête.  Les  accès  duraient  chaque  fois  plusieurs  jours,  et  ils  reve- 
naient au  nombre  de  trois  ou  quatre  par  mois.  Ils  étaient  sur- 
tout diurnes.  La  malade  localisait  les  douleurs  dans  la  région 
pariéto-frontale  droite. 

A  2i  ans,  L...  a  eu  une  première  attaque  d'épilepsie  jack- 
sonienne,  semblable  à  celles  dont  nous  avons  été  témoins  plus 
tard  et  que  je  vous  décrirai  tout  à  l'heure.  Pour  l'instant  je  me 
borne  à  vous  dire  que  cette  première  attaque  a  débuté  par  le 
bras  gauche. 

Pendant  les  sept  mois  qui  ont  suivi,  L...  a  eu  plusieurs 
accès  de  céphalalgie,  ainsi  qu'une  nouvelle  attaque  d'épilepsie 
partielle.  Cette  fois  les  spasmes  ont  débuté  par  le  membre 
inférieur. 

Puis  de  nouvelles  attaques  se  sont  succédé,  à  des  intervalles 
variables  ;  elles  débutaient  tantôt  par  le  membre  supérieur, 
tantôt  par  le  membre  inférieur.  Elles  avaient  une  intensité  très 
inégale;  parfois  elles  étaient  frustes,  et  ce  cas  se  réalisait  sur- 
tout pour  les  attaques  nocturnes  ;  d'une  façon  générale  elles  ne 
s'accompagnaient  pas  de  perte  de  la  connaissance. 

La  malade  est  venue  nous  consulter  dans  les  premiers  jours 
du  mois  de  juillet  1896.  Les  résultats  de  l'interrogatoire  que 
nous  lui  avons  fait  subir  nous  autorisaient  à  écarter  tout  soup- 
çon d'une  intervention  de  l'alcoolisme  ou  de  la  syphilis  dans 
la  genèse  des  accidents  que  je  viens  de  vous  faire  connaître. 
L...  présentait  les  apparences  d'une  bonne  santé,  et  on  en 
pouvait  dire  autant  de  ses  deux  enfants,  qu'elle  avait  amenés 
avec  elle. 

Elle  paraissait  être  d'une  intelligence  médiocre.  La  perçus- 
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sion  de  son  crâne  nous  a  révélé  une  zone  douloureuse,  à  droite, 
dont  les  limites  répondaient,  suivant  nos  appréciations,  à  celle 
de  la  partie  moyenne  des  circonvolutions  ascendantes.  Avec 
cela  nous  avons  constaté  une  légère  diminution  de  la  force, 
dans  le  côté  gauche.  Les  réflexes  tendineux  se  produisaient 
d'une  façon  normale.  La  sensibilité  a  été  trouvée  intacte.  De 
troubles  trophiques,  point. 

Nous  avons  prescrit  à  la  malade  le  traitement  polybromuré, 
en  lui  recommandant  de  venir  nous  revoir.  Elle  s'est  présentée 
pour  la  seconde  fois  à  ma  consultation,  le  22  novembre  1896.  Le 
traitement  auquel  elle  avait  été  soumise  n'avait  donné  aucun 
résultat  :  dans  l'intervalle  qui  s'était  écoulé  entre  ses  deux 
visites,  elle  avait  eu  de  nouvelles  attaques,  en  nombre  bien  plus 
considérable  qu'auparavant.  Voire  que,  par  moments,  il  lui 
semblait  qu'elle  fût  perpétuellement  en  imminence  de  crise. 

La  parésie  du  côté  gauche  s'était  manifestement  accentuée  ; 
au  dire  de  la  malade,  il  en  était  ainsi  surtout  depuis  une  attaque 
qui  datait  des  premiers  jours  d'octobre.  En  raison  de  la  faiblesse 
de  sa  jambe  gauche,  L...  boitait  en  marchant.  Au  dynamomètre^ 
la  main  gauche  donnait  13,  contre  22  à  droite.  On  constatait 
maintenant  une  exagération  très  nette  des  réflexes  tendineux, 
aux  deux  membres  du  côté  gauche,  mais  sans  trépidation  spi- 
nale. La  percussion  du  crâne  réveillait  toujours  une  douleur 
assez  vive,  à  la  région  pariétale  droite. 

L...  nous  est  revenue  pour  la  troisième  fois,  au  mois  de  jan- 
vier 1897.  Son  état  s'était  beaucoup  aggravé.  Non  seulement  la 
parésie  du  côté  gauche  avait  progressé,  mais  elle  se  doublait 
maintenant  d'un  certain  degré  de  raideur.  Les  attaques  convul- 
sives  étaient  devenues  plus  nombreuses.  L'examen  de  la  face 
et  des  yeux  ne  dénotait  rien  d'anormal.  La  malade  se  décida  à 
entrer  en  traitement  dans  le  service. 

A  l'époque  dont  je  vous  parle,  L...  avait  plusieurs  attaques 
par  jour.  En  thèse  générale,  les  spasmes  débutaient  par  le  bras 
gauche,  plus  rarement  par  la  jambe.  Le  plus  souvent,  les 
attaques  avortaient;  les  grandes  crises  étaient  relativement 
rares.  Voici  comment  elles  se  présentaient  :  des  fourmillements 
survenaient  dans  le  bras  et  dans  la  jambe  gauches,  qui  envahis- 
saient ensuite  tout  le  côté  gauche;  en  même  temps  la  malade 
devenait  très  pâle.  Puis  il  se  produisait  une  déviation  de  la  face, 
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de  la  bouche  et  de  la  tête,  vers  le  côté  gauche.  En  même  temps 
les  membres  de  ce  côté  devenaient  raides;  ils  étaient  agités  par 
des  soubresauts.  La  malade,  sans  perdre  connaissance,  se  met- 
tait à  crier  :  «  Ma  jambe,  oh  ma  jambe  !  Mon  bras,  mon  bras  !  » 
Les  crises  de  ce  genre  duraient  de  une  minute  à  une  minute 
et  demie.  Elles  ne  se  sont  jamais  accompagnées  d'une  émission 
involontaire  d'urine.  Elles  ont  toujours  été  diurnes,  du  moins 
pendant  le  séjour  de  L...  dans  nos  salles.  L'examen  de  la  sen- 
sibilité n'a  donné  que  des  résultats  normaux.  Je  dois  vous  dire 
que  l'exploration  du  côté  gauche  était  très  difficile  à  pratiquer, 
car  chaque  fois  qu'on  touchait  la  malade  en  un  point  quelconque 
de  ce  côté,  elle  était  prise  d'une  anxiété  très  vive,  elle  s'atten- 
dait à  tomber  dans  une  nouvelle  attaque. 


En  somme,  dans  les  premiers  jours  du  mois  de  février,  les 
manifestations  présentées  par  L...  pouvaient  se  ramener  à  trois 
groupes  : 

1°  Des  crises  d'épilepsie  jacksonienne  limitées  au  côté 
gauche,  dont  le  début  remontait  à  six  ans,  et  qui  se  présentaient 
sous  deux  aspects  différents  : 

à)  Tantôt  c'étaient  de  grandes  crises,  à  début  habituellement 
brachial,  plus  rarement  jambier,  annoncées  par  des  fourmille- 
ments dans  le  côté  gauche,  par  la  pâleur  de  la  face,  sans  perte 
de  la  connaissance,  sans  émission  involontaire  d'urine.  Il 
s'agissait,  en  un  mot,  de  crises  sensitivo-motrices.  N'empêche 
que  ni  pendant,  ni  immédiatement  après  les  attaques,  ni  dans 
les  intervalles,  on  ne  notait  le  moindre  trouble  de  la  sensibilité 
objective. 

Les  attaques  de  cette  première  catégorie  se  répétaient  au 
nombre  de  trois  ou  quatre  par  semaine. 

b)  Beaucoup  plus  fréquentes  étaient  les  crises  de  la  seconde 
catégorie  ;  crises  avortées,  qui  se  réduisaient  à  une  sensation  de 
fourmillements,  débutant  par  le  bras  et  la  jambe  du  côté  gauche, 
avec  tendance  à  l'envahissement  de  tout  ce  côté,  et  qui  se  ter- 
minaient par  une  déviation  de  la  face  et  de  la  tête  vers  ce  même 
côté. 
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Ces  crises  avortées  se  répétaient  au  nombre  de  plusieurs  par 
jour. 

2°  Une  hémiparésie  motrice  gauche,  qui  datait  du  mois  d'oc- 
tobre dernier,  et  qui  avait  dégénéré  en  hémiplégie  presque  com- 
plète, mais  sans  paralysie  faciale,  sans  paralysie  oculaire  con- 
comitante. Cette  hémiparésie  s'accompagnait  d'un  léger  degré 
de  contracture  et  d'une  exagération  des  réflexes  tendineux,  sans 
clonus  du  pied. 

3°  Une  céphalée  peu  intense,  limitée  au  côté  droit,  et  coïnci- 
dant avec  un  point  douloureux,  que  mettait  en  évidence  la  per- 
cussion de  la  région  pariétale  droite. 

* 
*    * 

Diagnostic  et  traitement.  —  En  présence  de  ce  syndrome, 
un  diagnostic  s'imposait,  celui  d'une  lésion  en  foyer  intra- 
crânienne,  lésion  superficielle,  agissant  sur  la  zone  rolandique 
du  côté  droit,  et  plus  particulièrement  sur  les  territoires  pré- 
posés à  l'innervation  motrice  des  membres  du  côté  gauche.  Que 
pouvait  être  cette  lésion,  survenue  sans  cause  appréciable,  chez 
une  femme  de  22  ans  qui  n'était  ni  syphilitique,  ni  tuberculeuse, 
et  sans  la  moindre  tare  familiale,  à  s'en  rapporter  aux  résultats 
de  l'enquête  minutieuse  à  laquelle  nous  nous  étions  livrés? 
Là-dessus  nous  étions  réduits  à  des  suppositions  gratuites. 
L'hypothèse  qui  me  paraissait  la  mieux  en  harmonie  avec  la 
nature  et  l'évolution  des  accidents  présentés  par  la  malade  était 
celle  d'une  plaque  de  méningite,  réalisant  la  topographie  que 
je  viens  de  vous  dire. 


* 
*    * 


En  tout  état  de  cause,  l'aggravation  progressive  des  acci- 
dents, l'échec  de  la  médication  bromurée  et  les  instances  de 
la  malade  m'ont  décidé  à  faire  appel  à  l'intervention  du 
chirurgien. 

Le  12  mars  1897,  M.  Ghipault,  après  avoir  pris  les  précau- 
tions antiseptiques  d'usage,  fit  une  incision  semi-circulaire, 
allant  de  l'apophyse  orbitaire  externe  à  la  région  mastoïdienne, 
et  qui,  après  rabattement  du  lambeau,  permit  de  mettre  à  nu 
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une  bonne  partie  de  la  région  temporo-pariétale  de  l'os. 
L'effraction  de  ce  dernier  fut  pratiquée  au  trépan,  à  la  pince- 
trépan  de  Farabœuf,  et  à  la  pince  emporte-pièce  de  Mathieu  ; 
elle  se  fit  aisément,  la  paroi  crânienne  étant  mince  et  peu  vas- 
culaire.  L'artère  méningée  moyenne  fut  liée  sans  difficulté, 
du  côté  delà  base.  Toute  la  surface  durale,  correspondant  à  la 
région  des  centres  moteurs,  à  gauche,  se  trouva  ainsi  mise  à 
nu  ;  il  fut  facile  de  constater  qu'elle  ne  présentait  ni  tension 
anormale,  ni  consistance  exagérée  ou  diminuée.  Tout  au  plus 
remarquait-on,  à  sa  partie  supérieure,  une  différence  de  colo- 
ration, dans  l'étendue  d'une  zone  de  2  à  3  centimètres  carrés 
de  surface,  et  qui  était  légèrement  saignante.  Rien  n'indiquait 
d'aller  plus  loin,  du  moins  dans  cette  première  séance  opéra- 
toire. Le  lambeau  fut  donc  rabattu  et  suturé.  La  réunion  se  fit 
par  première  intention. 

Cette  première  intervention  fut  suivie  d'une  amélioration 
très  franche  de  l'état  de  la  malade.  Dans  le  courant  de  la  pre- 
mière semaine,  il  y  eut  encore  quelques  crises  analogues  â 
celles  qui  existaient  avant  l'intervention.  Ces  crises  allèrent  en 
s'espaçant  et  en  s'atténuant,  surtout  au  point  de  vue  de  l'inten- 
sité des  douleurs  initiales.  De  l'aveu  même  de  l'opérée,  le 
résultat  obtenu  pouvait  être  considéré  comme  très  satisfaisant 

Toutefois  le  doute  persistait  dans  l'esprit  de  M.  Chipault, 
sur  l'existence  d'un  néoplasme  ou  de  toute  autre  lésion  céré- 
brale localisée.  Aussi,  palliée  par  l'intervention  osseuse,  une 
seconde  intervention  fut  décidée  et  faite  dans  les  derniers  jours 
du  mois  d'avril. 

Elle  consista  dans  l'agrandissement  à  la  pince  emporte- 
pièce  de  l'orifice  osseux,  surtout  en  haut  et  en  arrière,  et  dans 
l'incision  de  la  dure-mère  ;  des  adhérences  reliant  celle-ci  à  la 
surface  corticale,  en  une  région  approximativement  la  même 
que  celle  où  l'on  avait  constaté  les  adhérences  ostéodurales, 
furent  découvertes  et  détachées  prudemment  de  l'écorce  sous- 
jacente.  Celle-ci  était  d'apparence  suffisamment  saine  pour  que 
l'on  considérât  comme  inutile  de  faire  une  résection,  même  tout 
à  fait  superficielle,  ou  encore  une  exploration  profonde.  Elle 
était,  sur  toute  l'étendue  des  centres  moteurs,  de  coloration,  de 
consistance  et  de  tension  tout  à  fait  normales.  M.  Chipault  fit 
les  sutures  de  la  dure-mère  et  du  lambeau. 
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La  réunion  du  cuir  chevelu  fut  laborieuse,  mais  elle  se  fit 
néanmoins  sans  infection  bien  accentuée,  à  cause  d'un  suin- 
tement séreux  très  abondant,  qui  s'établit  à  ce  niveau,  durant 
une  quinzaine. 

Pendant  quelque  temps  on  eijt  pu  croire  que  cette  seconde 
intervention  serait  suivie  d'une  guérison  complote  ;  les  crises 
s'espacèrent  de  plus  en  plus  ;  elles  se  réduisaient  à  un  senti- 
ment de  tension  et  d'irritation  dans  les  membres  qui  en  étaient 
autrefois  le  siège'. 

1.  Depuis  le  mois  d'août,  quelques  adliérenfes  cortico-durales  nouvelles  ont 
dû  se  faire,  car  la  malade  a  eu  quelques  crises  vraies,  tout  en  étant  dans  im  état 
incomparablement  meilleur  que  celui  qui  avait  précédé  les  deux  interventions. 


III 


SUR  UN  AUTRE  CAS  DE  TUMEUR 
DE  LA  ZONE  ROLANDIQUE' 


Sommaire.  —  Autre  exemple  clinique.  —  Antécédents  familiaux  et  personnels, 

—  Débuts  de  la  maladie  actuelle  par  des  maux  de  tête,  de  la  titubation'  et 
des  sensations  de  paresthésie  dans  le  bras  gauche.  —  Première  attaque 
d'épilepsie  jacksonienne,  à  début  lingual.  —  Accès  violents  de  céphalalgie  à 
localisation  bien  précise  ;  vomissements.  —  Au  moment  de  l'entrée  à  l'hôpital, 
on  a  constaté  de  l'afïaiblissement  de  l'intelligence,  une  parésie  faciale  gauche 
et  une  parésie  du  membre  supérieur  gauche.  —  Démarche  titubante.  —  Exa- 
gération des  réflexes  tendineux  à  gauche.  —  Légers  troubles  de  la  sensibilité. 

—  Résumé  de  l'histoire  clinique. 

Diar/nostic.  —  Triade  symptomatique  imposant  l'hj'pothèse  d'une  tumeur  intra- 
crânienne.  —  Cette  hypothèse  s'harmonise  avec  les  autres  symptômes.  —  La 
tumeur  a  dû  irriter,  puis  comprimer  la  zone  rolandique  de  l'hémisphère 
droit,  et  phis  spécialement  les  centres  du  facial  et  du  membre  supérieur.  —  Il 
est  impossible  de  se  prononcer  sur  la  nature  de  la  tumeur.  —  Terminaison 
fatale. 

Autopsie.  —  L'autopsie  a  fourni  la  vérification  du  diagnostic.  —  Résultats  de  l'exa- 
men à  l'œil  nu  et  de  l'examen  histologique  du  cerveau. 


Messieurs, 

Je  désire  vous  entretenir  également  du  cas  d'une  femme 
au  sujet  de  laquelle  nous  avions  été  amenés  à  porter  le  dia- 
gnostic de  lésion  en  foyer,  développée  dans  l'aire  ou  au  voisi- 
nage de  la  zone  rolandique.  Cette  femme  a  succombé  dans  nos 
salles.  Son  autopsie  nous  a  fourni  la  vérification  de  notre  dia- 
gnostic. Tout  à  l'heure  on  vous  soumettra  les  pièces  qui  vous 
édifieront  à  cet   égard.  Laissez-moi  d'abord    vous   mettre   au 

1.  Fra2:ment  de  la  leçon  du  14  mai  1897. 
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courant  de  l'histoire  de  la  malade,  et  vous  exposer  les  raisons 
qui  nous  avaient  déterminés  à  porter  le  diagnostic  que  je  viens 
de  vous  dire. 

La  femme  en  question,  une  nommée  C...,âgée  de  39  ans, 
était  entrée  à  la  Salpêtrière,  le  2  septembre  1896.  Sa  mère  était 
morte  à  l'âge  de  86  ans,  après  être  restée  paralysée  pendant 
quatre  années  consécutives;  elle  était  atteinte  d'une  hémiplégie 
gauche.  La  grand'mère  maternelle  de  G...  avait  succombé 
aux  suites  d'une  attaque  d'apoplexie.  Le  père,  un  alcoolique 
invétéré,  était  sujet  à  des  attaques  épileptiformes  ;  il  est  mort 
subitement,  à  l'âge  de  56  ans. 

G...  avait  eu  neuf  frères  ou  sœurs,  dont  sept  morts  de  convul- 
sions, en  bas  âge.  Deux  autres  étaient  en  bonne  santé,  à  l'épo- 
que 011  nous  avons  recueilli  ces  renseignements. 

G...  est  née  avant  terme,  à  7  mois.  Elle  a  fait  ses  dents 
très  tard;  elle  n'a  commencé  à  marcher  qu'à  l'âge  de  2  ans. 
Jusqu'à  9  ans,  elle  a  uriné  au  lit.   . 

A  l'âge  de  7  ans,  elle  a  eu  une  atteinte  assez  grave  de 
scarlatine,  au  cours  de  laquelle  elle  a  été  prise  d'un  délire  très 
violent. 

Elle  a  été  réglée  pour  la  première  fois  à  l'âge  de  11  ans. 
Elle  s'est  mariée  à  19  ans;  elle  a  eu  six  enfants,  dont  trois 
sont  morts  en  bas  âge,  à  la  suite  de  convulsions  ;  un  quatrième, 
venu  au  monde  avant  terme,  à  6  mois  et  demi,  est  mort  en 
naissant;  un  cinquième  a  succombé  à  une  méningite. 

11  ne  lui  reste  plus,  en  somme,  qu'un  seul  enfant  qui,  lui, 
se  porte  bien. 


A  partir  de  1893,  G...  est  devenue  sujette  aux  maux  de  tête. 
En  même  temps  sa  démarche  a  pris  un  caractère  vacillant;  à 
plusieurs  reprises  G...  a  été  soupçonnée  d'êlre  en  état  d'ivresse. 
Déjà  à  ce  moment,  elle  éprouvait  des  fourmillements  et  des 
engourdissements  dans  le  bras  gauche. 

Le  2  septembre  1896,  vers  8  heures  du  matin.  G...  était  en 
train  de  travailler,  lorsqu'elle  fut  prise  d'un  malaise  soudain. 
Elle  essaya  de  gagner  son  lit,  pour  s'étendre,  mais  avant  d'y 
être  parvenue,  elle  était  tombée  sans  connaissance.  Au  moment 


30  CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTEME     NERVEUX. 

de  s'affaisser,  elle  avait  ressenti  un  tiraillement  dans  la  langue 
d'abord,  puis  dans  la  face,  dans  les  bras  et  dans  les  jambes. 
Revenue  à  elle,  pour  un  instant,  elle  sentit  de  nouveau  le  même 
tiraillement,  et  elle  eut  à  peine  le  temps  d'appeler  à  son  secours 
avant  de  perdre  connaissance.  On  la  coucha  sur  son  lit;  elle  ne 
revint  à  elle  qu'au  bout  de  trois  quarts  d'heure. 

Elle  put  se  lever  le  lendemain,  mais  elle  avait  la  parole  embar- 
rassée, et  sa  salive  s'écoulait  par  la  commissure  labiale  gauche. 

Le  4  septembre,  C...  est  de  nouveau  prise  de  maux  de  tête 
violents;  elle  localise  la  douleur,  dans  le  côté  droit  du  crâne, 
dans  une  zone  allant  de  l'arcade  sourcilière  jusqu'à  la  région 
temporale. 

Pendant  huit  jours  G.,,  a  eu  ainsi  des  accès  de  douleurs 
épouvantables,  principalement  la  nuit.  En  même  temps  elle 
éprouvait  une  sensation  de  pesanteur  dans  les  jambes.  A  quatre 
ou  cinq  reprises  elle  a  vomi  sans  efforts. 


La  malade  est  entrée  dans  notre  service,  le  12  septembre. 
C'était  une  femme  obèse,  de  bonne  constitution,  mais  dont  l'in- 
telligence était  très  affaiblie.  A  première  vue  on  était  frappé  de 
l'existence  d'une  parésie  faciale  gauche  des  plus  nettes.  Dans 
l'action  du  rire,  dans  l'action  de  souffler,  de  siffler,  l'immobilité 
de  tous  les  muscles  innervés  par  le  facial  inférieur,  à  gauche, 
apparaissait  de  la  façon  la  plus  manifeste.  Par  la  commissure 
labiale  gauche,  il  se  faisait  un  écoulement  involontaire  de  salive. 
La  pointe  de  la  langue  était  fortement  déviée  à  droite.  Le  voile 
du  palais  était  mobile,  la  luette,  non  déviée.  La  malade  parlait 
sans  grande  difficulté.  Le  facial  supérieur  ne  participait  pas  à 
la  paralysie. 

En  commandant  à  la  malade  toutes  sortes  de  mouvements 
à  exécuter  avec  ses  membres  supérieurs,  on  se  rendait  faci- 
lement compte  que  celui  de  gauche  était  à  la  fois  moins  habile 
et  moins  vigoureux  que  celui  de  droite.  Aux  membres  inférieurs, 
les  mouvements  partiels  exécutés  sur  commandement  se 
faisaient  avec  les  qualités  requises.  Toutefois  la  malade  titubait 
un  peu  en  marchant. 

Les  réflexes  tendineux  étaient  exagérés  à  gauche;  on  ne 
réussissait  pas  à  provoquer  la  trépidation  spinale. 
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Enfin,  de  ce  même  côté  gauche,  on  constatait  l'existence  de 
troubles  peu  accusés  de  la  sensibilité. 


En  résumé  nous  nous  trouvions  en  présence  d'une  hémipa- 
résie  motrice  gauche,  qui  intéressait  le  facial  et  le  membre 
supérieur,  qui  s'accompagnait  d'une  exagération  des  réflexes 
tendineux  et  de  troubles  assez  vagues  de  la  sensibilité.  Et  tout 
cela  survenu  chez  une  femme  de  39  ans,  à  la  suite  d'une 
attaque  qui  avait  toutes  les  allures  de  l'épilepsie  partielle 
fruste;  sans  compter  que  dans  l'intervalle,  la  malade  avait  eu 
d'horribles  accès  de  maux  de  tête,  localisés  dans  la  région 
fronto-pariétale  droite,  sans  compter  qu'elle  avait  eu  des  vomis- 
sements, sans  compter  que  depuis  trois  ans  elle  était  sujette 
à  la  céphalalgie,  à  des  sensations  de  paresthésie,  fourmillements, 
engourdissements  dans  son  bras  gauche.  Quel  diagnostic  porter, 
en  présence  de  cet  ensemble  symptomatique  ? 


Diagnostic.  —  Messieurs,  l'association  de  ces  trois  phéno- 
mènes morbides  :  douleurs  violentes  et  tenaces,  localisées  dans 
une  région  très  circonscrite  du  crâne;  épilepsie  partielle; 
vomissements  sans  efforts  et  sans  rapport  avec  l'alimentation, 
—  est  déjà  à  elle  seule  propre  à  nous  mettre  sur  la  piste  du 
diagnostic.  La  première  idée  qui  doit  venir  à  l'esprit  du  médecin, 
en  présence  d'une  pareille  association  morbide,  est  celle  d'une 
tumeur  cérébrale.  L'apparition  subséquente  d'une  hémiplégie 
motrice  incomplète,  dans  le  côté  qui  avait  été  envahi  par  les 
spasmes  convulsifs  du  début,  ne  peut  que  corroborer  cette  pré- 
somption. 

Aussi  bien,  l'hypothèse  d'une  tumeur  située  au  voisinage  de 
la  zone  motrice  de  l'hémisphère  droit  est  à  même  de  nous 
rendre  compte  de  toutes  les  manifestations  présentées  par  la 
malade.  Elle  nous  explique  très  bien  la  céphalalgie  et  les  phéno- 
mènes paresthésiques  limités  au  membre  supérieur  gauche, 
qui  ont  précédé  de  trois  années  l'attaque  d'épilepsie  partielle. 
Elle  nous  explique  les  allures  de  celle-ci,  c'est-à-dire  la  limitation 
des  spasmes  au  côté  gauche.  Elle  cadre  très  bien  avec  le  déve- 
loppement ultérieur  d'une  hémiplégie  incomplète,  limitée  à  la 
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moitié  gauche  de  la  face  et  au  membre  supérieur  gauche.  En 
effet,  une  tumeur  superficielle,  extra-encéphalique,  placée  au 
voisinage  immédiat  de  la  zone  psychomotrice,  irritera  d'abord 
ce  territoire  de  Fécorce  grise,  puis,  au  fur  et  à  mesure  de  ses 
progrès  ultérieurs,  elle  comprimera  ce  même  territoire,  elle 
étouffera  ses  éléments  cellulaires.  Aux  phénomènes  d'exci- 
tation motrice  succéderont  les  phénomènes  d'inhibition  mo- 
trice, c'est-à-dire  une  paralysie  incomplète  au  début,  accom- 
pagnée d'une  exagération  des  réflexes  tendineux,  —  c'est  le  cas 
chez  notre  malade.  Plus  tard  la  paralysie  se  doublera  d'une 
contracture  en  rapport  avec  la  dégénérescence  du  faisceau 
pyramidal. 

Cette  même  hypothèse  cadre  également  avec  la  superposi- 
tion de  troubles  vagues  de  la  sensibilité  à  la  paralysie  motrice; 
en  eff"et,  il  n'est  pas  rare  qu'il  en  soit  ainsi  dans  le  cours  des 
paralysies  d'origine  corticale.  La  chose  paraît  naturelle,  main- 
tenant que  nous  savons  que  les  centres  de  la  perception  con- 
sciente sont  superposés  aux  centres  du  mouvement  volontaire. 

Enfin  il  n'est  pas  jusqu'à  la  titubation  qui  ne  s'harmonise 
avec  notre  hypothèse.  Dans  le  cours  des  leçons  que  j'ai  consa- 
crées, cette  année  même,  à  l'étude  d'un  certain  nombre  de  cas 
de  tumeurs  cérébelleuses,  j'ai  eu  l'occasion  de  vous  dire  que  la 
démarche  titubante  n'est  pas  un  caractère  qui  appartienne  en 
propre  aux  affections  cérébelleuses.  Je  vous  ai  prévenus  qu'on 
l'avait  observée  notamment  dans  des  cas  de  tumeurs  de  la  zone 
rolandique. 

Donc,  tumeur  cérébrale  superficielle,  ayant  irrité  et  com- 
primant la  zone  psychomotrice  de  l'hémisphère  droit,  tel  est 
mon  diagnostic.  En  tenant  compte  de  certains  éléments  symp- 
tomatiques,  nous  pouvons  même  préciser  avec  plus  de  rigueur 
la  localisation  du  néoplasme.  En  tenant  compte  de  ce  que  les 
accès  d'épilepsie  partielle  débutaient  par  une  sensation  de  tirail- 
lement dans  la  langue  et  dans  la  face,  en  tenant  compte  de  ce 
que,  actuellement,  il  subsiste  une  paralysie  qui  est  restée  limitée 
au  domaine  du  facial  et  au  membre  supérieur,  à  droite,  nous 
sommes  autorisés  jusqu'à  un  certain  point  à  conclure  que  la 
néoplasie,  en  raison  de  son  siège,  doit  agir  plus  spécialement 
sur  les  centres  du  facial  et  du  membre  supérieur.  Or,  vous  vous 
rappelez  sans  [doute    que    les  centres  moteurs    corticaux    du 
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facial  inférieur  sont  compris  dans  le  quart  inférieur  des  circon- 
volutions frontale  et  pariétale  ascendantes,  et  dans  l'opercule 
rolandique,  tandis  que  les  centres  corticaux  du  membre  supé- 
rieur occupent  l'aire  des  deux  quarts  moyens  de  ces  mômes 
circonvolutions  ascendantes. 

Voilà  pour  la  question  de  localisation.  Quant  à  ce  qui  con- 
cerne la  nature  de  la  tumeur,  sur  ce  point  nous  en  sommes 
réduits  aune  complète  incertitude;  rien  dans  les  antécédents  de 
cette  femme  n'est  susceptible  de  nous  suggérer  une  supposition 
qui  puisse  être  appuyée  sur  des  raisons  précises. 


De  la  marche  ultérieure  des  événements,  je  n'ai  que  deux 
mots  à  vous  dire.  Pendant  les  premiers  jours  qui  ont  suivi  son 
entrée  dans  nos  salles,  C...  est  allée  en  s'affaiblissant  de  plus 
en  plus.  Le  21  septembre  on  l'a  trouvée  dans  un  état  comateux; 
sa  température  interne  marquait  40°,  le  pouls  battait  180  à  la 
minute.  Il  n'existait  pas  d'eschare  au  siège. 

La  malade  a  succombé  ce  même  jour.  Des  résultats  de  l'au- 
topsie je  ne  vous  communiquerai  que  ce  qui  a  trait  à  l'état  des 
organes  intra-crâniens. 

Autopsie.  —  Étude  macroscojnqiie.  —  A  la  simple  inspection 
de  la  face  externe  de  l'hémisphère  droit,  on  reconnaît  sans 
peine  une  tumeur  et  ses  limites  dans  la  zone  rolandique.  Le 
tissu  néoplasique  occupe  le  pied  de  la  troisième  circonvolution 
frontale  droite,  la  portion  inférieure  de  la  circonvolution  fron- 
tale et  de  la  circonvolution  pariétale  ascendante,  y  compris  le 
pli  de  passage  entre  ces  deux  circonvolutions,  appelé  aussi 
l'opercule  rolandique  (fig.  4).  Dans  toute  cette  étendue,  l'écorce 
est  remplacée  par  une  masse  nettement  proéminente,  de  colo- 
ration jaunâtre,  de  consistance  mollasse,  presque  fluctuante  par 
endroits.  La  pie-mère,  épaissie,  lui  adhère  fortement  :  elle  est 
sillonnée  par  de  gros  vaisseaux  dilatés  et  tortueux,  qui  rampent 
ainsi  à  la  surface  de  la  tumeur.  Au  niveau  de  l'opercule  rolan- 
dique, la  dure-mère  elle-même  est  adhérente  sur  une  faible 
étendue;  partout  ailleurs,  on  peut  la  détacher  aisément. 

Sur  une  coupe  vertico-transversale  qui  intéresse  la  tête  du 
noyau  caudé  et  la  portion  antérieure  de  la  tumeur,  le  néoplasme 

3 


34 


CLINIQUE     DES    3IALADIES     DU     SYSTÈME     KEKYEUX. 


est  nettement  ramolli  en  plusieurs  endroits  (fig.  o).  Son  tissu, 
sans  consistance,  ressemble  à  une  sorte  de  gelée  tremblotante, 


jaunâtre,  traversée  par  des  travées  celluleuses  plus  résistantes. 
L'examen  de  quelques  parcelles  de  ce  tissu,  dissociées  et  agitées 
dans  un  peu  de  picro-carmin  am.moniacal  de  Ranvier,  fait  con- 
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stater  la  présence  de  corps  granuleux  en  quantité  considérable, 
libres  ou  situés  dans  la  gaine  adventice  des  vaisseaux  épaissis, 
qu'ils  dilatent  à  l'excès.  Entre  les  corps  granuleux,  on  découvre 
quelques  fibrilles  névrogliques  et  beaucoup  de  masses  pigmen- 
taires  ou  granuleuses,  sans  morphologie  nette. 

Sur  des  coupes  macroscopiques  obtenues  après  durcissement 


C.limb    ■ — t^ 


cf.  a 


N.L 


FiG.  0.  —  Coupe  macroscopique  Tertico-transversale,  faite  après  durcissement 
(liquide  de  Mùller),  et  passant  par  le  segment  antérieur  de  la  tumeur. 

Points  de  repère.  —  S,  scissure  de  Sjivius.  —  N.  G,  noyau  caudé  (tête).  —  N.  L,  no3'au  lenti- 
culaire. —  Ci. a,  segment  antérieur  de  la  capsule  interne.  —  Ce,  capsule  externe  —  et', 
1"  circonv.  temporale.  —  c.f.a,  cire,  frontale  ascendante.  —  c.f ,  c.f-,  circonvolutions  fron- 
tales. —  C,  limb.  circonvol.  limbique. 

La  tumeur.  —  (zone  teintée)  se  présente  sous  la  forme  d'un  coin,  dont  la  base  périphérique 
détruit  une  partie  de  la  cire,  frontale  ascendante,  en  déterminant  une  saillie  marquée  à 
ce  niveau,  dont  la  pointe  s'enfonce  dans  le  centre  ovale,  sans  atteindre  la  capsule  interne. 
Le  tissu  de  la  tumeur  n'est  pas  homogène,  mais  creusé  de  nombreuses  vacuoles. 


dans  le  liquide  de  Mûller,  on  peut  se  rendre  compte,  ainsi  que 
vous  allez  vous  en  convaincre  [ï\^.  5),  du  fait  que  la  tumeur 
s'enfonce  assez  profondément,  à  la  façon  d'un  coin,  dans  la 
substance  blanche  du  centre  ovale,  sans  atteindre  le  corps  opto- 
strié.  La  base  de  ce  coin,  très  large,  occupe  les  circonvolutions 
ci-dessus  mentionnées.  La  pointe  atteint  la  capsule  externe, 
sans  dépasser  cette  limite  en  dedans  (fig.  o). 
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FiG.  6.  —  Coupe  histologique,  destinée  à  montrer  l'organisation  générale  de  la 
tumeur  et  les  portions  principales  qui  la  constituent.  (Dessinée  à  la  chambre 
claire;  ocul.  1,  —  objectif  0.  variable  Verick.) 


1,  méninges  molles  (pie-mère  et  araclinoïde)  épaissies  inégalement.  —  2,  restant  de  la 
couche  corticale,  qui  dessine  encore  quelques  sinuosités.  —  3,  portions  l'amollies  de  la 
tumeur.  —  On  distingue  :  des  zones  presque  incolores,  dans  lesquelles  se  rencontrent  quel- 
ques noyaux,  — •  des  travées  étroites  et  minces  qui  séparent  les  zones  précédentes,  quel- 
ques vaisseaux  à  parois  épaissies  et  à  lumière  étroite.  —  3',  large  portion  ramollie,  remar- 
quable par  les  nombreux  vaisseaux  qui  la  sillonnent  en  tous  sens.  —  3",  portion  ramollie, 
qui  paraît  s'orienter  autour  d'une  artériole. 

Dans  presque  tous  les  vaisseaux,  le  sang  est  plus  ou  moins  stagnant.  —  4,  portions  dures  de 
la  tumeur.  —  Elles  se  distinguent  aisément  des  précédentes  par  la  coloration  franche  sous 
l'influence  des  réactifs  —  par  le  grand  nombre  des  éléments  vivants  (cellules  rondes  — 
cellules  névrogliques  —  faisceaux  et  fibrilles  névrogliques  —  vaisseaux  de  tous  calibres) 

En  A,  un  segment  a  été  examiné  à  un  plus  fort  grossissement,  et  dessiné  sur  la  figure  sui- 
vante. Ce  segment  contient  des  portions  ramollies  et  des  portions  dures,  comme  tissu 
néoplasique. 
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Somme  toute,  la  tumeur  a  détruit  le  centre  du  facial  infé- 
rieur, et,  d'une  façon  moins  complète,  le  centre  du  membre 
supérieur,  à  droite.  L'étude  macroscopique,  faite  avant  et  après 
le  durcissement,  donne,  sur  ce  sujet,  des  renseignements 
suffisamment  précis.  La  topographie  exacte  de  la  tumeur  nous 
intéresse  surtout,  nous  autres  cliniciens. 

Étude  microscopique.  —  Cette  étude,  microscopique  et 
histologique,  nous  a  renseignés  sur  la  nature  de  la  tumeur. 
Voici  la  note  qui  m'a  été  remise  à  ce  sujet,  par  mon  chef  de  labo- 
ratoire, M.  Philippe. 

Examinée  à  un  faible  grossissement,  sur  une  large  surface 
de  coupe,  la  masse  néoformée  se  montre  constituée,  dans  sa 
plus  grande  étendue,  par  un  tissu  creusé  de  nombreuses  vacuoles. 
Le  volume  de  ces  vacuoles  varie  de  celui  d'une  tête  d'épingle 
à  celui  d'une  lentille  et  plus  (fig.  6). 

L'examen  microscopique  montre  qu'il  s'agit  d'un  gliome, 
remarquable  surtout  par  l'abondance  des  zones  nécrosées.  Dans 
ce  gliome,  des  portions  dures  alternent  avec  des  portions  ramol- 
lies, vacuolisées  (fig.  6,  1,  8,  9). 

Au  niveau  des  portions  dures,  le  tissu  est  constitué  par  des 
cellules  et  un  stroma.  Les  cellules  sont,  pour  la  plupart,  des 
lames  protoplasmiques  festonnées,  de  7  à  15  [x,  avec  noyau 
souvent  périphérique.  Autour  d'elles,  on  aperçoit  de  nombreux 
filaments  enchevêtrés,  très  grêles,  qui  s'arrêtent  à  une  courte 
distance.  Bref,  l'ensemble  répond  bien  à  la  cellule  névroglique 
type,  ou  cellule-araignée  de  Deiters.  D'autres  cellules,  plus 
rares,  ont  une  forme  moins  irrégulière;  souvent  plus  grosses, 
elles  sont  munies  d'un  fort  prolongement  assez  long,  qui  ne  se 
mélange  pas  aux  filaments  frêles  déjà  signalés;  ces  dernières 
cellules  ne  sont  jamais  très  volumineuses;  elles  n'ont  pas  de 
surcharge  pigmentaire;  elles  se  colorent  de  la  même  façon  que 
les  précédentes;  malgré  l'aspect  particulier  de  leur  prolonge- 
ment, qui  rappelle  le  prolongement  de  Deiters  d'une  cellule 
nerveuse  du  type  ganglionnaire,  on  ne  saurait  affirmer  leur 
nature  nerveuse  :  l'histologie  moderne  est  exigeante,  à  juste 
titre,  quand  il  s'agit  de  caractériser  tel  type  cellulaire  (fig.  8). 

Le  stroma  est  formé  par  des  fibrilles  névrogliques,  enche- 
vêtrées dans  tous  les  sens,  qui  circonscrivent  de  petites  mailles 
étroites.  Plus  rarement,  mais  surtout  à  proximité  des  vaisseaux, 
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les  fibrilles  névrogliques  se  montrent  sous  forme  de  faisceaux 
ondulés  ou  tourbillons  (fig.  8). 

h^^  portions  ramollies  ou  vacuolisées  du  néoplasme  donnent 
des  aspects  différents,  suivant  qu'on  les  examine  dans  les 
points  oii  la  nécrose  est  à  ses  débuts  et  dans  ceux   oii  elle  est 


Fig.  7. —  Coupe  histologique  destinée  à  montrer  les  éléments  qui  entrent  dans  la 
constitution  des  portions  ramollies  et  des  portions  dures  de  la  tumeur  (des- 
sinée à  la  chambre  claire;  ocul.  1,  objectif  4  Verick). 

A.  Méninges  molles.  —  L'épaississement  méningé  est  dû  à  des  fibrilles  conjonctives  plus  ou 
moins  tassées  (2)  —  à  de^nombreuses  cellules  rondes,  disposées  isolément  dans  les  espaces 
interstitiels  (1),  ou  rangées  en  nodules  autour  des  vaisseaux  (1.1.)  —  enfin,  à  des  vaisseaux 
nombreux  à  lumière  dilatée  et  à  parois  assez  minces,  vaisseaux  du  type  artériel  ou  vei- 
neux (3). 

B.  Portions  dures.  —  Le  stroma  est  constitué  par  des  fibrilles  névrogliques,  très  nombreuses, 
disposées  en  faisceaux  ou  en  réticulum  (4).  —  Les  cellules,  à  ce  grossissement,  sont  repré- 
sentées surtout  par  leurs  noyaux,  autour  desquels  se  montrent  des  masses  protoplas- 
miques,  plus  ou  moins  volumineuses.  (Ces  derniers  détails  seront  représentés  plus  com- 
plètement sur  la  figure  suivante,  dessinés  à  un  grossissement  supérieur.) 

C.  Portions  ramollies.  —  Le  stroma  est  réduit  à  quelques  fascicules  de  fibrilles  névrogliques 
claires  semées,  et  circonscrivant  des  cavités.  —  Dans  ces  cavités,  se  montrent  des  débris 
cellulaires,  dont  les  détails  se  voient  sur  la  figure  suivante. 


à  peu  près  complète,  ayant  transformé  le  tissu  en  une  cavité 
kystique. 

A  un  faible  grossissement,  la  nécrose  initiale  montre  un 
tissu  plus  homogène  que  le  tissu  des  portions  dures  ;  on  n'y 
distingue  que  quelques  détails.  Tout  paraît  s'être  coloré  de  la 
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FiG  8  -  Coupe  histologique,  destinée  à  montrer  les  principaux  types  des  grandes 
cellules  qui  se  rencontrent  dans  les  portions  dures  du  tissu  néoplasique  ^deb- 

-     sinée  à  la  chambre  claire;  ocul.  1  ;  obj.7  de  Leitz). 

1,  petites  cellules  névrogliques.  -  V  cellule  nêvroglique-type,  adulte,  avec  ^es  prolongemen1_s 
multiples,  très  grêles  et  courts.  -  1",  grosse  cellule  spéciale  :  forme  vaguement  pj  ram. 
dale,  un  seul  prolongement  gros  et  long.  -  2,  réticulum  névroglique. 


1    !■        5  -2 

FiG.  9.  —  Coupe  histologique,  destinée  à  montrer  les  modifications  névrogliques, 
cellulaires  et  nucléaires  dans  les  payions  ramollies  (dessinée  à  la  chambre 
claire;  ocul.  1,  obj.1  de  Leitz.) 

1  masse  névroglique  assez  dense.  -  1',  masse  névroglique  raréfiée.  -  2,  cellule  avec  pro- 
toplasma volumineux,  gonflé,  globuleux,  et  noyau  déjeté  à  la  périphérie.  -  2  ,  cellu  es 
avec  figures  de  division  nucléaire,  directe  et  indirecte.  -  2",  cellules  à  noyaux  multiples 
et  avec  protoplasma  très  abondant  (pseudo-cellules  géantes).  -  De  pareilles  cellules  pro- 
viennent vraisemblablement  de  la  fusion  de  plusieurs  cellules  globuleuses  modifiées. 
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même  façon,  ou  à  peu  près.  De  plus,  la  coloration  par  Téosine 
ou  par  le  picro-carmin  est  d'un  rouge  plus  pâle,  plus  mat,  qu'au 
niveau  du  tissu  néoplasique  bien  vivant.  A  un  fort  grossisse- 
ment (fig.  9)  on  constate  que  les  cellules,  le  stroma  névroglique 
et  les  vaisseaux  ont  subi  des  modifications  spéciales. 

Le  plus  souvent  les  cellules  sont  revenues  à  la  forme  ronde. 
Ces  cellules,  encore  assez  volumineuses,  possèdent  un  proto- 
plasme plus  ou  moins  dense,  souvent  vésiculeux.  Le  noyau  est 
rarement  unique  ;  dans  la  plupart  des  cellules,  il  s'est  fragmenté 
en  une  série  de  petites  masses  qui  s'imprègnent  bien  de  matière 
colorante  et  qui  s'égrènent  dans  le  protoplasma,  en  donnant  des 
figures  spéciales,  pseudokariokinétiques,  même  pseudo-cocci- 
diennes.  D'autres  fois,  plusieurs  cellules  se  soudent  en  une 
grosse  masse  protoplasmique  ;  les  noyaux,  sans  se  fragmenter, 
deviennent  vésiculeux,  se  rangent  côte  à  côte  et  constituent 
une  véritable  couronne,  à  la  périphérie  de  l'énorme  masse 
protoplasmique;  le  tout  donne  l'impression  d'une  cellule  géante 

(fig.  9,  2"). 

Indépendamment  de  ces  modifications  cellulaires,  on  con- 
state une  raréfaction  du  stroma  névroglique.  Beaucoup  de 
fibrilles  ont  disparu,  et  les  mailles  deviennent  très  larges.  Les 
vaisseaux  dans  lesquels  on  distingue  des  globules  rouges,  facile- 
ment reconnaissables,  ne  présentent  plus  aucun  détail  de  struc- 
ture, au  niveau  de  leurs  tuniques,  qui  forment  une  masse  homo- 
gène, uniformément  colorée. 

A  un  stade  plus  avancé  [nécrose  terminale),  la  fonte  s'ac- 
centue; les  lacunes  se  creusent,  petites  d'abord,  volumineuses 
ensuite.  Autour  de  ces  lacunes,  résidus  d'un  processus  nécro- 
biotique,  les  cellules  migratrices  s'accumulent,  se  chargent  de 
graisse,  ainsi  que  le  fait  bien  voir  l'emploi  du  procédé  de  Mar- 
chi.  Finalement,  des  cavités  se  sont  formées,  qui  rappellent  les 
cavités  de  la  syringomyélie. 


IV 


SUR    TROIS   CAS    DE    TUMEURS   CÉRÉBRALES 

I.  — TUMEUR   DE   LA   BASE   DU    CRANE 

II.    —  TUMEUR   DE    LA   RÉGION   ROLANDIQUE 

OU     NÉOPLASME    CÉRÉBELLEUX 

III.    —  TUMEUR    DU    CERVELETi 


Sommaire.  —  Généralités  sur  les  tumeurs  cérébrales;  symptômes  communs  aux 
tumeurs  de  n'importe  quel  siège,  en  rapport  avec  une  compression  générale  du 
cerveau.  —  Symptômes  en  rapport  avec  une  compression  locale;  tumeurs 
prétendues  latentes.  —  Principales  catégories  de  cas. 

Premier  exemple  clinique.  —  Antécédents  familiaux  et  personnels.  —  Début  de 
la  maladie  actuelle  par  des  sifflements  d'oreille  ;  névralgie  rétro-auriculaire 
gauche,  déviation  de  l'œil  de  ce  même  côté.  —  Aggravation  des  douleurs; 
amaurose.  —  Résultats  d'un  premier  examen  des  yeux  et  des  oreilles  ;  ils  font 
porter  le  diagnostic  de  lésion  centrale.  —  État  du  malade  au  moment  de  son 
entrée  dans  le  service  :  douleurs  faciales  atroces  dans  le  côté  gauche.  — 
Amaurose.  —  Trismus.  —  Sialorrhée.  —  Ptosis  gauche.  —  Saillie  exagérée  de 
la  moitié  gauche  de  la  face.  —  Légers  troubles  de  la  sensibilité  objective. 

Diagnostic.  —  Comme  quoi  l'hypothèse  d'une  lésion  intra-crànienne  comprimant 
la  V=  paire  ou  le  ganglion  de  Gasser,  ainsi  que  les  nerfs  avoisinants,  rendait 
compte  de  tous  les  symptômes.  —  Cette  lésion  ne  pouvait  être  qu'une  tu- 
meur, et  une  tumeur  à  siège  vraisembablement  extra-dure-mérien. 

Traitement.  —  Une  intervention  opératoire  palliative  était  la  seule  conduite 
admissible.  —  La  résection  du  nerf  maxillaire  supérieur  n'a  donné  aucune 
amélioration.  —  Nouvelle  tentative  opératoire  plus  radicale.  —  Issue  mortelle. 

Autopsie.  —  Elle  a  confirmé  le  diagnostic  porté  du  vivant  du  malade.  —  Descrip 
tion  de  la  tumeur. 


Messieurs, 

Je  me   propose  de  consacrer  cette  leçon  et   la  suivante   à 
l'étude  de  trois  cas  très  intéressants  de  tumeur  cérébrale. 

1.  Leçon  du  12  mars  189  7. 
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A  plusieurs  reprises  déjà,  et  notamment  dans  le  courant  de 
cette  année  scolaire,  j'ai  eu  l'occasion  de  vous  rappeler  que  ces 
termes  de  tumeurs  cérébrales  s'appliquent  collectivement  à 
toutes  les  tumeurs  intra-crâniennes,  qu'elles  soient  intra  ou 
extra-encéphaliques,  qu'elles  siègent  à  la  surface  ou  dans 
l'épaisseur  du  cerveau  proprement  dit,  ou  dans  toute  autre 
portion  de  l'encéphale. 

Il  y  a  une  raison  à  cette  manière  de  comprendre  les  choses 
en  pathologie,  et  cette  raison  la  voici  : 

Rien  n'est  variable  comme  l'expression  clinique  des  tumeurs 
intra-cràniennes,  et  cependant,  parmi  les  symptômes  auxquels 
donnent  lieu  ces  tumeurs,  il  en  est  qui  s'observent  avec  des 
néoplasmes  de  n'importe  quel  siège.  Ces  symptômes-là  sont 
d'ordre  mécanique.  Ils  sont  dus  à  ce  que  le  crâne  étant  une 
cavité  à  parois  inextensibles,  toute  néoplasie  intra-crànienne 
réduit  l'espace  occupé  par  l'encéphale  et  ses  liquides.  Delà  des 
effets  de  compression  générale,  qui  dépendent  beaucoup  plus  de 
la  rapidité  de  croissance  du  néoplasme  que  de  son  siège. 

Vous  concevez  dès  lors  pourquoi  les  pathologistes  englobent 
dans  un  même  chapitre  l'étude  des  tumeurs  intra-crâniennes. 
Procéder  autrement  et  considérer  ces  tumeurs  suivant  les 
régions  qu'elles  occupent  les  condamnerait  à  des  redites  fasti- 
dieuses, car  à  propos  de  chaque  groupe  régional  de  tumeurs,  il 
leur  faudrait  revenir  sur  la  symptomatologie  commune  à  tous. 

Les  pathologistes  se  bornent  donc  à  nous  donner  de  la  symp- 
tomatologie des  tumeurs  cérébrales  une  description  générale, 
qu'ils  complètent  par  des  indications  schématiques  relatives 
aux  symptômes  qui  sont  censés  appartenir  en  propre  aux 
tumeurs  des  diverses  régions  de  l'encéphale.  Or  rienn^est  plus 
fallacieux  que  ces  indications  schématiques,  quand  on  les 
prend  à  la  lettre,  quand  on  leur  attribue  une  rigueur  qu'elles  ne 
sauraient  avoir. 

Sans  doute,  à  côté  des  manifestations  d'ordre  mécanique, 
communes  aux  tumeurs  intra-crâniennes  de  n'importe  quel 
siège,  il  en  est  d'autres  qui  paraissent  traduire  une  irritation 
ou  une  suppression  fonctionnelle  d'un  territoire  déterminé  de 
l'encéphale,  ayant  des  attributions  spécifiques.  Celles-là  ressor- 
tissent  à  l'étude  des  localisations  cérébrales.  Or  ce  serait  une 
erreur  grossière  de  croire  qu'il  existe  un  rapport  fixe  et  con- 
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stant  entre  les  manifestations  de  cette  seconde  catégorie,  qu'on 
observe  dans  un  cas  donné,  et  le  siège  du  néoplasme.  En  réalité 
il  n'existe  pas,  pour  une  tumeur  intra-crànienne  de  siège  déter- 
.miné,  une  symptomatologie  fixe,  invariable,  qui  permette  de 
toujours  trancher  à  coup  sûr  la  question  de  diagnostic  topogra- 
phique. C'est  pourquoi  le  diagnostic  du  siège  d'une  tumeur 
intra-crânienne,  qui  dans  beaucoup  de  cas  peut  se  faire  avec 
des  chances  de  quasi-certitude,  ne  saurait  s'élever,  d'autres 
fois,  au-dessus  d'un  diagnostic  de  présomption.  Voilà  ce  que  la 
clinique  seule  peut  montrer  d'une  façon  bien  nette,  voilà  ce  qui 
se  dégagera  d'une  façon  évidente  de  l'étude  des  trois  cas  de 
tumeur  cérébrale,  qui  va  remplir  cette  leçon  et  celle  de  ven- 
dredi prochain. 

* 
*  * 

Je  vous  rappelais  à  l'instant  que  les  manifestations  par  les- 
quelles se  trahissent  à  nous  les  tumeurs  intra-crâniennes  sont 
de  deux  ordres  :  celles  qui  dépendent  d'une  compression  géné- 
rale des  organes  encéphaliques,  et  celles  qui  dépendent  de  la 
comipression  locale  d'un  territoire  déterminé.  J'aurais  dû  ajouter 
que  les  unes  et  les  autres  peuvent  faire  défaut.  C'est  qu'en  effet 
il  existe,  dans  l'encéphale,  des  zones  dites  muettes  parce  qu'elles 
peuvent  être  le  siège  d'une  lésion  grossière,  d'une  tumeur  entre 
autres,  sans  qu'il  en  résulte  des  manifestations  pathologiques 
bien  appréciables  et  en  tout  cas  susceptibles  par  elles-mêmes 
de  suggérer  l'hypothèse  d'une  tumeur.  Comme  telles,  nous 
avons  appris  à  connaître  :  la  région  frontale  antéro-supérieure ; 
le  centre  ovale;  le  corps  calleux;  la  substance  centrale  des 
hémisphères  cérébelleux. 

A  vrai  dire,  même  quand  il  siège  dans  une  de  ces  régions. 
un  néoplasme  tant  soit  peu  volumineux,  dont  la  croissance 
s'est  faite  avec  tant  soit  peu  de  rapidité,  se  traduira  par  des 
symptômes  qui,  pour  ne  pas  éveiller  de  prime  abord  le  soupçon 
d'une  tumeur  cérébrale,  n'en  seront  pas  moins  de  nature  à  frap- 
per l'esprit  du  médecin.  Je  puis  vous  en  citer  un  exemple, 
emprunté  à  ma  pratique.  J'ai  communiqué  jadis  à  la  Société 
médicale  des  hôpitaux'  un  cas  de  démence  consécutive  à  une 

1.  F.  Raymond.  —  Sur  un  cas  de  démence  consécutive  aune  tumeur  du  lobe 
frontal  droit,  Société  médicale  des  hôpitaux.  2i  juin  189-2. 


44  CLINIQUE     DES    MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

tumeur  du  lobe  frontal  droit.  Le  cas  concernait  une  femme 
de  48  ans,  hystéro-épileptique  depuis  sa  jeunesse,  et  du  vivant 
de  laquelle  un  état  de  démence  caractérisé  par  de  l'affaiblisse- 
ment intellectuel,  la  perte  de  la  mémoire,  des  alternatives  de 
torpeur  et  d'excitation,  était  l'unique  indice  révélateur  d'un 
néoplasme  dont  l'autopsie  a  révélé  l'existence  dans  le  lobe  fron- 
tal. A  propos  de  ce  cas,  j'ai  insisté  sur  ce  que  d'autres  auteurs, 
notamment  Obernier^,  Oppenheim^,  avaient  signalé  la  folie 
comme  une  des  manifestations  possibles  des  tumeurs  du  lobe 
frontal. 

Bref,  les  tumeurs  intra-crâniennes   latentes   dans  le  sens 
étroit  du  mot  sont  des  raretés. 


En  regard  des  cas  de  cette  catégorie  se  placent  ceux  où  les 
manifestations  en  rapport  avec  une  compression  générale  de 
la  masse  encéphalique  dominent  le  tableau  morbide,  de  sorte 
qu'il  est  à  peu  près  impossible  de  faire  un  diagnostic  topogra- 
phique précis. 

Enfin  une  autre  catégorie,  celle  qui  nous  intéresse  le  plus, 
comprend  les  cas  où  une  tumeur  intra-crânienne  accuse  sa  pré- 
sence à  peu  près  exclusivement  par  des  symptômes  décompres- 
sion locale,  par  des  symptômes  qui  traduisent  l'irritation  ou  la 
suppression  fonctionnelle  d'un  territoire  ou  d'un  nerf  dont  les 
attributions  nous  sont  bien  connues,  La  question  de  localisa- 
tion peut  alors  être  tranchée  avec  une  grande  rigueur;  c'est 
précisément  ce  qui  a  lieu  chez  le  premier  des  trois  malades 
dont  j'ai  à  vous  entretenir.  De  son  vivant,  il  n'avait  présenté,  en 
fait  de  manifestations  morbides,  que  des  phénomènes  liés  à  une 
compression  d'un  certain  nombre  de  nerfs  crâniens;  l'autopsie 
a  confirmé  l'exactitude   du    diagnostic  que  nous  avions  porté. 


L  —  Il  s'agit  d'un  nommé  R...,  âgé  de  43  ans,  inspecteur  de 
la  navigation  à  Paris.  Cet  homme  était  couché  au  n"  10  de 
notre     salle    Pruss,    où    il     a    succombé    le    15    juin     1896, 

1.  Obernier.  —  Ziemsen's  Handbuch  de)'  Pathologie,  t.  XI. 

2.  Oppenheim.  —  Arc/i.  fïlv  Psychiatrie,  t.  XXI,  f'asc.  2  et  3,  et  t.   XXII,  fasc.  1. 
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après  une  double  intervention  opératoire  sur  laquelle  je  m'ex- 
pliquerai tout  à  l'heure. 

Les  antécédents  familiaux  de  cet  homme  étaient  de  ceux 
qu'on  peut  qualifier  de  banals.  La  mère  était  morte  à  l'âge  de 
46  ans,  en  état  d'hydropisie,  après  deux  années  de  maladie.  Le 
père,  qui  était  sujet  à  des  crises  d'asthme  nocturne,  avait  suc- 
combé, à  l'âge  de  65  ans,  aux  suites  d'une  fièvre  gastrique 
bilieuse,  après  sept  mois  de  maladie.  R...  avait  trois  sœurs  plus 
âgées  que  lui,  et  qui  toutes  se  portaient  bien.  Il  avait  une 
fille  âgée  de  trois  ans  et  demi,  robuste  et  agile.  11  avait  perdu 
une  autre  fille,  morte  en  1891,  à  l'âge  de  17  mois,  d'une  mala- 
die qui  avait  débuté  par  des  convulsions. 

Sa  femme  se  portait  bien,  elle  n'avait  jamais  fait  de  fausse 
couche.  En  1888,  elle  avait  eu  une  métrite  accompagnée  d'une 
anémie  qui  a  duré  dix-huit  mois. 

Pour  ce  qui  concerne  les  antécédents  personnels  du  malade, 
R...  avait  toujours  été  maladif  pendant  son  enfance.  Toutefois 
il  avait  eu  ses  dents  et  il  avait  commencé  à  marcher  et  à  par- 
ler, à  l'âge  habituel. 

A  12  ans,  il  avait  contracté  une  variole  très  grave,  dont  il 
portait  des  traces  très  manifestes  sur  la  figure. 

De  16  à  20  ans,  il  avait  eu  des  accès  de  fièvres  paludéennes  ; 
puis  il  avait  fait  son  service  militaire,  de  1874  à  1889. 

Pendant  les  années  1883-1884-1885,  il  avait  eu  des  accès 
de  névralgie  sciatique.  Ces  douleurs  lui  étaient  venues  à  la  suite 
de  tirs  couchés,  effectués  dans  la  neige.  Elles  l'avaient  con- 
damné à  un  alitement  de  trente  et  un  jours,  en  1884.  La  scia- 
tique  siégeait  à  droite. 

Depuis  plusieurs  années  déjà  le  malade  était  sujet  aux 
rhumes  de  cerveau.  11  avait  presque  continuellement  un  coryza 
chronique;  il  mouchait  d'épaisses  mucosités. 

D'une  grande  sobriété,  R...  ne  présentait  pas  la  moindre 
trace  d'éthylisme.  Il  n'avait  jamais  eu  ni  blennorragie,  ni 
chancre,    ni    roséole,   ni   plaques    muqueuses,    ni   chute   des 

cheveux,  etc. 

* 
*   * 

Le  début  de  sa  maladie  paraissait  remonter  à  l'année  1892  ; 
à  cette  époque  R...  avait  éprouvé  des  sifflements  d'oreille.  En 
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1894  il  alla  consulter  un  médecin  :  celui-ci  ne  lui  trouva  aucune 
maladie  définie  et  le  tranquillisa  de  son  mieux. 

Les  sifflements  ne  firent  qu'augmenter,  au  point  d'em- 
pêcher le  malade  de  travailler.  R...  alla  consulter  à  Lariboi- 
sière. 

Là,  le  docteur  C...  lui  dit  qu'il  avait  un  polype.  Pendant 
quatre  mois,  on  lui  a  fait  des  injections  nasales.  Les  sifflements 
augmentèrent  de  plus  belle.  En  juin  1894,  R...  fut  pris,  sans 
cause  apparente,  d\in  grand  malaise  suivi  d'une  syncope.  Il 
interrompit  pendant  trois  jours  son  service. 

En  septembre  1894,  un  spécialiste,  le  docteur  R...,  l'exa- 
mina attentivement  et  lui  promit  la  guérison  en  trois  mois. 

Il  lui  cathétérisa  la  trompe  d'Eustache  à  trois  reprises  diff'é- 
rentes,  et  chaque  fois  la  sonde  revint  teintée  de  sang. 

On  n'attacha  aucune  importance  à  ce  fait. 

Un  jour,  à  la  suite  d'une  insufflation  qu'on  lui  avait  pra- 
tiquée dans  l'oreille  moyenne,  il  se  produisit  chez  R...,  dans 
tout  le  côté  gauche  du  cou,  au-dessous  de  l'oreille,  un  emphy- 
sème sous-cutané,  qui  disparut  spontanément  au  bout  de  qua- 
rante-huit heures,  sans  s'être  étendu  beaucoup. 

Au  bout  d'un  mois  et  demi,  le  malade  fut  pris  d'une 
névralgie  rétro-auriculaire  à  gauche.  Cette  névralgie  gagna  peu 
à  peu  le  pourtour  de  l'œil,  puis  la  moitié  correspondante  de  la 
gencive. 

En  janvier  1895,  on  s'aperçut  d'un  commencement  de  dévia- 
tion de  l'œil  gauche. 

Le  docteur  R...  n'y  attacha  pas  non  plus  d'importance.  Il 
continua  de  cathétériser  les  trompes  d'Eustache,  malgré  les 
souffrances  qui  en  résultaient  pour  le  malade.  Puis  celui-ci 
consulta  Ladreit  de  Lacharrière,  qui  prescrivit  du  sirop  de  Gibert. 
Au  bout  d'un  mois  de  traitement,  les  douleurs  avaient  gagné 
en  violence. 

En  février  1895,  le  malade  a  présenté  pour  la  première  fois 
des  accidents  oculaires  que  je  vous  décrirai  dans  un  instant,  et 
qui  ne  se  sont  pas  modifiés  depuis. 

A  cette  époque,  le  malade  est  allé  consulter,  à  l'Hôtel-Dieu, 
mon  collègue  Terson.  Ce  dernier  soupçonna  la  syphilis  d'être 
cause  des  accidents  présentés  par  le  malade  ;  il  le  soumit  pendant 
trois  mois  à  une  médication  iodo-mercurielle  des  plus  éner- 
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giques  (iodiire  de  potassium  à  l'intérieur,  vingt-neuf  injections 
(le  biiodure  de  mercure  dans  la  région  fessière).  Le  résultat  de 
ce  traitement  fut  absolument  négatif. 

En  mai  1895,  la  névralgie  faciale  était  devenue  intolérable; 
l'amblyopie  de  l'œil  gauche  avait  dégénéré  en  une  amaurose 
complète. 

M.  Sauvineau,  qui  eut  l'occasion  de  voir  le  malade  à  l'hôpi- 
tal Saint-Louis,  nous  l'amena  à  la  Salpêtrière.  Il  fut  examiné 
une  première  fois  dans  mon  service,  en  janvier  1896. 


Voici  d'abord  les  résultats  de  l'examen  des  yeux,  pratiqué 
par  M.  Sauvineau,  à  la  date  du  15  janvier  1896. 

L'œil  droit  était  normal. 

A  gauche,  il  y  avait  du  ptosh,  avec  ascension  du  sourcil 
et  plissement  de  la  partie  gauche  du  front.  En  outre,  on  con- 
statait du  strabisme  interne. 

Les  droits  supérieur  et  interne  étaient  incomplètement 
paralysés,  ainsi  que  le  droit  inférieur,  qui  n'était  pris  que  très 
légèrement. 

La  paralysie  des  obliques,  grand  et  petit,  était  complète. 

La  pupille  gauche,  égale  à  la  droite,  ne  se  contractait  plus 
sous  l'influence  de  la  lumière;  par  contre,  elle  réagissait  éner- 
giquement  aux  efforts  d'accommodation. 

La  papille  était  le  siège  d'une  atrophie  blanche  très  avancée. 
Les  bords  se  dessinaient  nettement,  sans  suffusion. 

Les  gros  vaisseaux  présentaient  encore  un  aspect  normal. 

L'acuité  visuelle  était  presque  nulle. 

Quelques  jours  plus  tard  (22  janvier),  la  pupille  gauche 
était  en  mydriase;  elle  ne  réagissait  plus  que  très  faiblement 
aux  efforts  d'accommodation. 

Enfin  le  29  janvier,  on  a  constaté  une  exophthalmie  assez 
prononcée  de  l'œil  gauche.  Les  réflexes  pupillaires  étaient  com- 
plètement abolis. 

L'œil  droit  était  toujours  dans  un  état  normal. 

D'autre  part,  M.  Gellé,  qui  a  examiné  les  oreilles  du  malade 
^jcr  février  1896),  nous  a  remis  une  note  à  laquelle  j'emprunte 
les  renseignements  suivants  : 
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1°  Surdité  gauche,  avec  obstruction  tubaire  gauche  due  à 
un  épaississement  de  la  paroi  pharyngienne  au-dessus  et  au- 
dessous  du  voile. 

2°  Pas  de  lésions  objectives  du  côté  du  tympan. 

3°  Rinne  positif,  indiquant  le  siège  intra-crânien,  nerveux, 
de  la  surdité. 

4°  Pression  centripète  positive,  montrant  l'intégrité  de 
l'appareil  de  transmission. 

5°  Aspect  de  la  tuméfaction  latéro-pharyngienne  gauche, 
très  modifié  depuis  quinze  jours  par  le  traitement  spécifique. 

En  fin  de  compte,  M.  Gellé  concluait  à  l'existence  d'une 
lésion  centrale  (gomme  de  la  base  du  crâne  ?)  et  d'une  gomme 

pharyngée. 

* 

Sur  mes  instances,  le  malade  est  entré  dans  le  service  le 
20  avril  1896.  A  cette  date,  ses  plaintes  portaient  sur  les  points 
suivants  : 

R...  éprouvait  des  douleurs  atroces  dans  la  moitié  gauche  de 
la  face.  11  ne  voyait  plus  de  l'œil  gauche.  Il  ne  pouvait  plus 
manger,  pour  cette  raison  qu'il  lui  était  impossible  de  desserrer 
les  mâchoires. 

Laissez-moi  entrer  dans  quelques  détails  relativement  à  ces 
trois  points. 

Parlons  d'abord  des  douleurs  ;  elles  étaient  terribles  :  «  C'était 
à  se  tuer  »,  suivant  l'expression  du  malade.  Il  lui  semblait  qu'on 
lui  arrachait  les  chairs.  Il  lui  arrivait  de  pleurer,  tant  la 
souffrance  était  vive.  Ces  douleurs  étaient  continues;  elles  ne 
s'exaspéraient  ni  ne  disparaissaient. 

Depuis  dix-huit  mois,  le  malade  ne  dormait  qu'avec  le 
secours  des  hypnotiques.  Son  sommeil  était  presque  toujours 
troublé  par  des  cauchemars  et  interrompu  par  des  réveils,  au 
cours  desquels  la  souffrance  réapparaissait  terrible.  Cette 
douleur  siégeait  surtout  au  niveau  des  gencives  supérieure  et 
inférieure,  à  gauche,  et  au  niveau  du  sillon  naso-labial,  de  ce 
même  côté.  Elle  occupait  toute  la  région  orbitaire  correspon- 
dante. 

De  temps  à  autre,  elle  irradiait  à  toute  la  moitié  gauche  du 
cuir  chevelu,  gagnant  la  région  occipitale. 
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11  semblait  au  malade  qu'elle  diminuait  d'intensité  quand 
il  tenait  la  bouche  entr'ouverte  ;  elle  s'exagérait  lors  des  mou- 
vements de  mastication  et  sous  l'influence  du  moindre  courant 
d'air.  Aussi  le  malade  amoncelait-il  sur  sa  tête,  même  en  plein 
été,  toque,  cache-nez,  etc.  La  pression  au  niveau  des  points  de 
Valleix  (émergence  des  nerfs  mentonniers,  sus  et  sous-orbi- 
taires)  était  plus  sensible  à  gauche  que  du  côté  opposé,  mais 
elle  n'exagérait  pas  considérablement  la  douleur. 

2°  L'œil  gauche,  frappé  de  cécité  complète,  était  toujours 
caché  par  la  paupière  supérieure  tombante. 

Z°  Le  trismus,  qui  avait  débuté  au  cours  du  mois  d'août  1895, 
était  allé  en  s'accentuant  de  jour  en  jour,  mais  avec  lenteur. 

Une  salivation  visqueuse,  qui  impressionnait  vivement  le 
malade  et  sur  laquelle  il  attirait  notre  attention  avec  beaucoup 
d'insistance,  avait  commencé  lors  de  l'administration  du  sirop 
de  Gibert;  depuis  lors,  elle  n'avait  pas  cessé,  malgré  la  sus- 
pension du  traitement  mercuriel. 

L'état  général  était  satisfaisant.  R...  était  un  homme  de 
forte  constitution,  bien  conservé,  mais  amaigri;  depuis  un  an, 
il  avait  diminué  de  10  kilogrammes. 

L'examen  des  viscères  thoraciques  et  abdominaux  n'a  fait 
constater  rien  d'anormal.  Le  tronc  et  les  membres  ne  présen- 
taient rien  de  particulier  à  signaler.  Toutefois  les  réflexes  rotu- 
liens  étaient  un  peu  forts,  mais  il  n'y  avait  pas  de  trépidation 
spinale. 

Quand  on  examinait  la  face  du  malade,  on  était  de  prime 
abord  frappé  par  le  ptosis  complet  de  la  paupière  supérieure 
gauche,  que  refoulait  en  avant  le  globe  oculaire  en  exophtal- 
mie. Le  sourcil  gauche  était  au  moins  à  1  millimètre  au-dessus 
du  sourcil  droit. 

Dans  toute  la  moitié  gauche  du  front,  les  rides  transver- 
sales étaient  manifestement  relevées. 

L'os  malaire  et  l'arcade  zygomatique  paraissaient  plus  sail- 
lants, plus  volumineux  à  gauche  qu'adroite. 

De  même  la  joue  gauche  paraissait  un  peu  saillante.  Le  nez 
présentait  une  conformation  normale. 

La  bouche  était  déviée  ;  son  extrémité  supérieure  répondait 
à  la  commissure  labiale  droite. 

Tous  les  mouvements  de  la  face  étaient  normaux. 
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L'écartementdes  mâchoires  ne  dépassait  pas  15  millimètres, 
malgré  les  plus  grands  efforts. 

La  langue  au  repos  était  déviée  à  droite.  Son  antépulsion  était 
limitée,  la  pointe  de  l'organe  dépassait  à  peine  de  3  millimètres  les 
arcades  dentaires.  Tous  les  autres  mouvements  étaient  possibles. 

La  palpation  du  massif  facial  n'indiquait  rien  de  particulier. 

U exploration  de  la  sensibilité  a  donné  les  résultats 
suivants  : 

La  pression  était  perçue  partout; 

Au  toucher  très  superficiel,  il  y  avait  anesthésie  de  presque 
toute  la  moitié  gauche  de  la  face; 

La  piqûre  était  perçue,  mais  elle  ne  développait  pas  de 
douleur; 

L'anesthésie  thermique  était  complète,  le  malade  ne  perce- 
vait ni  le  froid  ni  le  chaud; 

L'anesthésie  portait  sur  toute  la  moitié  gauche  de  la  langue 
et  du  voile  du  palais,  sur  les  gencives  supérieure  et  inférieure. 

Il  existait  également  une  hémianesthésie  gustative  et  une 
anosmie  correspondante. 


Diagnostic.  —  Nous  nous  trouvions,  somme  toute,  en  pré- 
sence d'un  ensemble  symptomatique  très  net,  qui  imposait  le 
diagnostic  de  tumeur  ou  de  lésion  en  foyer  à  siège  intra-crâ- 
nien,  agissant  par  voie  de  compression  sur  les  racines  de  la 
V"  paire  ou  sur  le  ganglion  de  Gasser,  à  gauche,  et  sur  certains 
nerfs  a  voisinants. 

En  effet,  ce  qui  dominait  la  scène  pathologique  chez  notre 
malade,  c'était  une  violente  névralgie.,  qui  avait  débuté  par  la 
branche  supérieure  du  trijumeau,  pour  envahir  rapidement  les 
trois  branches  de  ce  nerf.  A  cette  névralgie  se  sont  associés 
plus  tard  : 

Une  hémianesthésie  faciale  ; 

Une  hémianesthésie  gustative; 

Du  trismus; 

De  la  sialorrhée; 

Une  ophtalmoplégie  intéressant  dans  une  proportion  variable 
les  différents  rameaux  de  la  IIP  paire  ou  oculo-moteur 
commun,  ainsi  que  le  pathétique; 
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Une  amblyopie  de  F  œil  gauche,  quia  dégénéré  enamaurose; 

Une  propulsion  de  Vœil  gauche  en  avant,  et  de  la  surdité  de 
ce  même  côté. 

Je  dis  que  tous  ces  symptômes  s'expliquaient  par  l'hypo- 
thèse d'une  lésion  en  foyer,  ayant  sa  masse  principale  près  de 
l'émergence  des  racines  du  trijumeau  gauche,  et  poussant  un 
prolongement  en  avant,  jusque  dans  la  cavité  orbitaire,  à  tra- 
vers la  fente  sphénoïdale. 

En  effet,  veuillez  jeter  un  coup  d'oeil  sur  ces  deux  dessins, 
(fîg.  10  et  11)  qui  représentent  en  grossissement,  l'un,  le  plan- 
cher de  la  cavité  crânienne,  et  l'autre  la  face  inférieure  du 
cerveau.  Vous  concevrez  aisément  qu'une  tumeur,  située  comme 
je  viens  de  le  dire,  devait  comprimer,  en  les  irritant,  les  racines 
sensitive  et  motrice  du  trijumeau. 

L'irritation  de  la  racine  sensitive  nous  rend  compte  des 
atroces  douleurs  ressenties  par  le  malade  et  de  leur  étroite  loca- 
lisation aux  branches  de  division  de  la  V"  paire. 

La  compression  de  cette  même  racine  rendait  compte  de 
l'association  de  l'anesthésie  aux  douleurs  névralgiques. 

\J anesthésie  douloureuse  est  d'observation  courante  dans  les 
cas  de  compression  d'un  nerf  sensitif. 

L'extension  de  l'anesthésie  à  une  moitié  de  la  langue  et  la 
constatation  d'une  hémianesthésie  gustative  s'expliquaient  de 
même,  étant  donné  qu'une  des  branches  sensitives  du  nerf  maxil- 
laire inférieur,  le  nerf  lingual,  fournit  à  la  moitié  correspondante 
de  la  langue  sa  sensibilité  générale  et  sa  sensibilité  gustative. 

La  sialorrhée  trouvait  son  explication  dans  les  rapports 
anatomiques  du  trijumeau  et  du  facial.  Rappelez-vous  que 
cette  même  branche  sensitive  du  trijumeau,  qui  est  le  nerf  lin- 
gual, s'anastomose  avec  la  corde  du  tympan;  celle-ci  lui  apporte 
des  fibres  sécrétoires  issues  de  la  Vil''  paire  et  destinées  aux 
glandes  sous-maxillaire  et  sublinguale. 

D'autre  part,  l'irritation  de  la  racine  motrice  du  trijumeau 
rendait  compte  da  trismus,  noté  chez  notre  malade,  et  qui  était 
allé  en  augmentant. 

Remarquez  ensuite  qu'en  avant  des  racines  du  trijumeau, 
nous  trouvons  successivement  les  émergences  des  IV''  et 
III"  paires  crâniennes,  du  pathétique  et  de  Foculo-moteur  com- 
mun, tandis  que  l'ocuio-moteur  externe  émerge  à  un  niveau 
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FiG.  10.  —  (Testut  :  Anatomie.) 

1,  crête  frontale.  —  2,  trou  borgne.  —  3,  apophj'se  crista-galli.  —  4,  suture  fronto-ethmoïdale.  — 
5,  bosses  orbitaires.  —  ô',  suture  sphcno-frontale.  —  6,  petite  aile  du  sphénoïde.  —  7, 
suture  sphéno-pariétale.  —  8,  bord  postérieur  do  la  petite  aile  du  spliénoïde.  —  9,  trou 
optique.  —  10,  11,  12,  apophyses  clinoïdes  antérieure,  moyenne  et  postérieure.  —  13,  trou 
grand  rond  et  sa  gouttière.  —  14,  trou  ovale  (en  avant  et  en  dedans  on  voit  le  petit  trou 
de  Vésale).  —  15,  trou  déchiré  antérieur.  —  16,  trou  petit  rond  (en  dedans  de  lui  s'ouvre 
le  canal  innomé  d'Arnold).  —  17,  hiatus  de  Fallope  et  son  accessoire.  —  18,  rocher.  —  19, 
conduit  auditif  interne.  —  20,  aqueduc  du  vestibule.  • —  21,  trou  déchiré  postérieur.  —  2?, 
gouttière  latérale.  —  23,  trou  mastoïdien.  —  24,  suture  pétro-occijùtalo.  —  25,  fosse  céré- 
belleuse. —  26.  partie  liorizontale  de  la  gouttière  latérale.  —  27,  suture  occipito-pariétale. 
—  28,  protubérance  occipitale  interne.  —  29,  crête  occipitale  interne.  —  30,  lamn  quadrila- 
tère du  sphénoïde.  —  31,  gouttière  basilaire.  —  32,  selle  turciquc.  —  33,  condylo  do  l'occi- 
pital. —  34,  trou  condylien  antérieur.  —  35,  trou  occipital  —  30,  trou  condylien  postérieur. 
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situé  beaucoup  plus  en  arrière.  Voilà  qui  explique  comment 
une  lésion  en  foyer,  disposée  comme  nous  l'avons  admis,  déter- 
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FiG.  11.  —  (Tesïut  :  Anatomie.) 

1  et  2,  scissure  interhémisphcrique.  —  3,  scissure  de  Sylvius.  —  4,  genou  du  corps  calleux.  — 
5,  cliiasma  des  nerfs  optiques.  —  5',  bandelettes  optiques.  —  9.  pédoncules  cérébraux.  — 
13,  protubérance  annulaire.  —  14,  bulbe  rachidien.  —  15,  cervelet.  —  16,  pédoncules  céré- 
belleux moyens.  —I,  nerf  olfactif.  —  II,  optique.  —III,  oculo-moteur  commun.  —  IV,  pathé- 
tique. —  V,  trijumeau,  avec  ses  deux  racines.  —  VI,  oculo-moteur  externe.  —  VII,  facial. 
—  VIII,  auditif.  —  IX,  glosso-pharyngien.  —  X,  pneumogastrique.  —  XI,  spinal.  —  XII, 
grand  hypoglosse. 

mine  la  paralysie  de  tous  les  nerfs  moteurs  de  l'œil,  à  l'excep- 
tion de  Vabducens,  de  l'oculo-moteur  externe. 

Plus  en  avant,  nous  trouvons  les  bandelettes  et  les  nerfs 
optiques.  Nous  avons  donc  de  quoi  expliquer  l'amblyopie  de 
l'œil  gauche.  En  effet,  l'exophtalmie  gauche  nous  obligeait  à 
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admettre  l'envahissement  de  la  cavité  orbitaire  correspondante 
par  une  néoplasie  dont  la  masse  principale  était  située  à  la 
face  inférieure  de  la  protubérance  et  du  pédoncule  cérébral  ;  à 
plus  forte  raison,  le  nerf  optique  avait-il  dû  subir  une  compres- 
sion croissante. 

Dans  ces  mêmes  conditions  topographiques,  que  nous  avons 
assignées  à  la  tumeur,  une  compression  du  nerf  olfactif  apparais- 
sait comme  à  peu  près  inévitable;  voilà  qui  nous  rend  compte 
de  l'anosmie  du  côté  gauche,  constatée  chez  notre  malade. 

Enfin,  n'oublions  pas  que  des  troubles  auriculaires  avaient 
figuré  parmi  les  premières  manifestations  de  la  maladie  de  cet 
homme.  Or  si  l'émergence,  l'origine  apparente  du  nerf  acoustique 
se  fait  dans  le  sillon  qui  sépare  la  protubérance  du  bulbe,  c'est-à- 
dire  à  une  assez  grande  distance  en  arrière  du  siège  que  nous 
avions  assigné  à  notre  tumeur,  celle-ci,  d'autre  part,  se  trouvait 
au  voisinage  de  l'entrée  du  conduit  auditif  interne,  c'est-à-dire 
au  voisinage  du  'point  par  lequel  le  nerf  acoustique  quitte  la 
cavité  crânienne.  On  s'explique  donc  la  production  des  troubles 
auditifs  dont  la  constatation  avait  fait  porter,  par  M.  Gellé,  le 
diagnostic  de  tumeur  de  la  base  du  crâne,  comprimant  le  nerf 
acoustique. 

J'ajoute  que  l'absence  de  céphalée,  de  vomissements,  de  con- 
vulsions, d'hébétude,  c'est-à-dire  l'absence  de  phénomènes 
morbides  en  rapport  avec  une  augmentation  de  la  pression  intra- 
crânienne  et  avec  une  irritation  directe  ou  indirecte  des  centres 
moteurs  était  de  nature  à  suggérer  une  double  hypothèse  : 
la  tumeur  présumée  devait  être  située  en  dehors  de  la  dure- 
mère;  ou  alors,  elle  s'était  développée  en  largeur,  en  nappe,  si 
vous  voulez,  de  façon  à  ne  réduire  que  dans  des  proportions 
négligeables  l'espace  assigné  à  la  masse  encéphalique. 


Traitement.  —  Que  faire  en  cette  occurrence? 

Il  était  impossible  de  songer  à  une  opération  radicale,  à 
l'extirpation  du  néoplasme,  étant  donnés  le  siège  et  l'étendue 
que  nous  lui  supposions. 

Restait  à  tenter  une  intervention  palliative,  destinée  à 
remédier  aux  intolérables  souffrances  du  malade.  Je  m'arrêtai 
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à  ce  parti,  et  je  fis  appel  au  concours  de  M.  Potherat.  Ce  chirur- 
gien procéda  à  la  résection  du  nerf  sous-maxillaire  supérieur 
gauche  à  sa  sortie  du  trou  grand  rond,  a  a  fond  de  la  fosse  pté- 
rygo-maxillaire,  et  à  la  découverte  du  nerf  sous-orbitaire  à  sa 
sortie  du  trou  homonyme.  Il  attira  ensuite  le  nerf  hors  de  son 
canal,  c'est-à-dire  qu'il  le  soumit  à  une  véritable  élongation. 

L'opération  a  très  bien  réussi.  La  plaie  opératoire  s'est  cica- 
trisée par  première  intention.  Quant  aux  résultats  thérapeu- 
tiques, ils  ont  été  nuls.  Les  douleurs  ont  persisté,  plus  violentes 
peut-être  qu'avant,  dans  la  zone  de  distribution  de  la  V'^  paire. 

Le  malade  les  localisait  surtout  au  niveau  de  la  commis- 
sure labiale  gauche  et  de  ] a  moitié  gauche  du  menton,  ainsi 
que  dans  la  joue  gauche. 

Bientôt  la  partie  supérieure  de  la  nuque  et  la  face  postérieure 
du  crâne  sont  devenues  douloureuses,  depuis  la  ligne  médiane 
jusqu'à  la  ligne  mastoïde  gauche.  Sans  compter  qu'immédiate- 
ment après  l'opération,  des  troubles  trophiques  ont  fait  leur 
apparition  :  les  paupières  de  l'œil  gauche  ont  été  envahies  par 
un  œdème  blanc  et  mou.  La  conjonctive  s'est  vascularisée  et 
œdématiée. 

Au  bout  de  quelques  jours,  l'œdème  conjonctivo-palpébral 
s'est  dissipé;  l'injection  de  la  conjonctive  a  persisté,  la  cornée 
était  terne. 

Le  malade  souJOFrait  autant  que  jamais;  il  se  plaignait  conti- 
nuellement d'insomnies,  de  cauchemars.  Seule  la  morphine,  à 
la  dose  de  2  grammes  à  2"%ù  par  jour,  lui  procurait  du  calme. 
Le  trismus  gênait  beaucoup  l'alimentation  du  malade.  Entre  les 
arcades  dentaires,  écartées  au  maximum,  on  parvenait  difficile- 
ment à  faire  passer  l'index.  Aussi  ne  pouvait-on  alimenter  le 
malade  qu'avec  des  liquides.  On  lui  faisait  absorber  environ 
2  litres  de  lait  par  jour. 

Une  salivation  visqueuse,  incessante,  ajoutait  encore  aux 
souffrances  de  ce  malheureux.  La  narine  gauche  était  complè- 
tement bouchée.  De  temps  à  autre,  cette  narine  livrait  passage 
à  un  écoulement  épais,  jaunâtre,  puriforme.  Une  ou  deux  fois, 
le  malade  a  eu  une  légère  épistaxis.  Les  injections  boriquées 
sont  restées  sans  effet  sur  l'écoulement  nasal. 

Le  malade  ne  vomissait  pas,  il  allait  régulièrement  à  la 
selle.  Les  fonctions  urinaires  étaient  normales. 
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Dès  les  premiers  jours  de  juin,  la  situation  de  R...  s'est 
aggravée.  Il  est  tombé  dans  un  état  de  demi-torpeur;  ses 
forces  ont  diminué.  Il  restait  couché  presque  toute  la  journée. 
Sa  maigreur  s'est  accentuée.  Sa  voix  est  devenue  plus  faible, 
son  teint  plus  jaune.  Exposées  à  l'air,  les  extrémités  ne  tardaient 
pas  à  se  refroidir. 

Le  pouls  était  rapide  et  faible. 

Avec  cela,  les  douleurs  étaient  atroces  ;  elles  ne  laissaient  de 
repos  au  malade  ni  le  jour,  ni  la  nuit,  malgré  l'usage  du  chlo- 
ral,  du  salophène,  de  l'acétanilide,  de  la  morphine. 

Le  siphonage  au  chlorure  de  méthyle  a  également  échoué. 

Le  malade  manifestait  des  intentions  de  suicide  ;  il  réclamait 
à  tout  prix  une  nouvelle  intervention. 


Cédant  aux   instances  de  ce  malheureux,  nous  avons  fait 
appel  au  concours  de  M.  Poirier. 

Le  13  juin,  à  10  heures  du  matin,  M.  Poirier  a  procédé  à  la 


FiG.  12.  —  Le  pointillé  indique  le  tracé  de  larésectiuu  usseuse. 
A,  épine  sphénoïde.  —  B,  trou  ovale. 


découverte  du  ganglion  de  Casser.   Il  a  trouvé  le  fond  de  la 
fosse  ptérygo-maxillaire  comblé  par  des  bourgeons  qui  avaient 
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un   aspect  sarcomateux  et  qui   englobaient   les   nerfs   et   les 
vaisseaux. 

Après  avoir  trépané  le  crâne  au  bas  de  la  fosse  temporale 
(fig.  12),  et  détaché  le  plan  sous-temporal  jusqu'au  trou  ovale 
(fig.  13),  il  a  fait  les  constatations  suivantes  : 

D'abord  l'affaissement  du  lobe  temporo-sphénoïdal  qui,  loin 
de  tomber  dans 
la  plaie  osseuse, 
restait  au-des- 
sous de  son  ni- 
veau, comme  on 
le  voit  dans  les 
autopsies. 

En  second 
lieu ,  l'affais- 
sement   et   l'é- 


tat exsangue  de 
la  méningée 
moyenne,  ce  qui 
s'expliquait  par 
le  fait  que  la 
tumeur  avait  ga- 
gné le  trou  petit 
rond  et  englobé 
l'artère  en  l'é- 
touffant. 

La  dure-mère 
qui  enveloppait 
lapointedu  lobe 
temporo  -sphé- 
noïdal  était  en- 
vahie par  la  tumeur,  ainsi  que  la  couche  de  substance  nerveuse 
immédiatement  sous-jacente. 

Toute  cette  pointe  dégénérée  faisait  corps  avec  le  ganglion 
de  Gasser,  sur  lequel  elle  reposait. 

M.  Poirier  a  enlevé  par  grattage  tout  ce  qu'il  a  pu,  vidant 
les  trous  grand  et  petit  rond. 

La  paroi  osseuse   était  intacte;  il  est  donc  vraisemblable 
que  l'envahissement  de  l'étage  moyen  s'était  fait  par  la  fente 


Fig.   13.  —   Relèvement   de  la  pointe  du  lobe   temporo- 
sphénoïdal  ;  dégagement  de  la  face  cérébrale  du  ganglion. 

A,  ganglion.  —  B,  nerf  maxillaire  supérieur.  —  G,  artère  méningée 
moyenne. 


B,  nerf  maxillaire  supérieur. 
D,  nerf  maxillaire  inférieur. 
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sphénoïdale,  laquelle  était  remplie  de   ce  tissu  sarcomateux. 

L'opération  a  duré  en  tout  cinquante  minutes.  Immédia- 
tement après,  on  a  fait  au  malade  une  injection  intra-veineuse 
de  sérum  artificiel.  On  a  pu  l'alimenter  légèrement  le  jour  de 
l'opération  (lait,  Champagne). 

Il  souffrait  beaucoup,  et  pour  calmer  ses  souffrances,  on 
lui  a  fait  une  piqûre  de  morphine,  à  5  heures  du  soir,  et  une 
autre  dans  la  nuit. 

Le  lendemain,  l'état  général  s'est  aggravé.  Le  malade  était 
dans  une  prostration  extrême;  son  teint  était  d'un  jaune  ter- 
reux. Il  répondait  bien  aux  questions  qu'on  lui  adressait.  Le 
soir,  l'abattement  a  fait  des  progrès.  T.  38°. 

L'agitation  est  survenue,  puis  le  délire.  Le  malade  a  refusé 
de  s'alimenter.  II  n'a  eu  ni  vomissements,  ni  convulsions. 

Le  15  au  matin,  R...  était  en  état  d'hypothermie  (36°)  et  de 
coma.  On  lui  a  fait  plusieurs  injections  intra-veineuses  de 
sérum  (400  à  SOO  centimètres  cubes).  Il  a  expiré  dans  le  coma, 
à  6  heures  du  soir  ;  la  température  rectale  était  remontée  à  37°, 4. 


Des  résultats  de  l'autopsie  je  ne  vous  dirai  tout  juste  que 
ce  qui  est  nécessaire  pour  vous  convaincre  que  notre  diagnostic 
s'est  trouvé  confirmé  de  tous  points,  ce  dont  je  ne  saurais  me 
faire  un  grand  mérite. 

Donc,  à  l'autopsie,  on  a  trouvé  une  tumeur  de  la  base  du 
crâne.  Cette  tumeur,  lobulée,  de  consistance  assez  ferme,  d'une 
teinte  rappelant  celle  de  la  substance  cérébrale,  occupait  toute 
l'étendue  de  la  selle  turcique  (fîg.  14).  Elle  s'élevait  au-dessus 
d'un  plan  horizontal  passant  par  les  apophyses  clinoïdes,  en 
soulevant  le  chiasma  des  nerfs  optiques.  Elle  envahissait  les 
parois  latérales  de  la  selle  turcique. 

Pour  découvrir  la  paroi  latérale  gauche  et  les  organes 
ci-inclus,  il  a  fallu  inciser  la  tumeur.  On  a  pu  se  rendre  compte 
ensuite  que  les  parois  du  sinus  caverneux  et  de  la  carotide 
interne  étaient  envahies  par  la  néoplasie.  La  lumière  de  la 
carotide  était  très  réduite. 

De  là,  le  néoplasme,  irrégulièrement  bosselé,  s'étendait  en 
soulevant  la  dure-mère  jusqu'au  plancher  de  l'étage  moyen. 
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Il  occupait  ainsi  tout  l'espace  compris  entre  la  fente 
sphénoïdale  en  avant,  le  rocher  en  arrière,  en  recouvrant  la 
région  des  trous  grand  rond,  ovale  et  petit  rond. 

En  dehors,  il  ne  dépassait  guère  un  plan  sagittal  allant  de 


FiG.  14.  —  Situation  de  la  tumeur  à  la  base  du  crâne. 


la  partie  moyenne  de  la  fente  sphénoïdale  à  la  partie  moyenne 
du  rocher. 

En  avant,  la  tumeur  s'appliquait  contre  la  fente  sphénoïdale 
qu'elle  obturait.  En  arrière,  elle  se  prolongeait  sur  la  face 
antéro-externe  du  rocher.  Elle  contournait  le  sommet  de  cet  os, 
pour  déborder  sur  la  face  endocrânienne  de  l'apophyse  basi- 
laire. 

A  droite,  elle  dépassait  la  paroi  latérale  delà  selle  turcique; 
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elle  commençait  à  envahir  le  camim  Meckeli  et  le  trijumeau 
du  même  côté. 

On  a  retrouvé  aussi  le  trou  pratiqué  au  cours  de  la  seconde 
opération,  dans  la  dure-mère  qui  tapissait  le  plan  sous-tempo- 
ral. C'est  le  seul  point  oii  la  dure-mère  ait  été  envahie  par  la 
tumeur;  le  fait  avait  été  du  reste  constaté  lors  de  l'intervention. 

La  trépanation  du  plafond  de  l'orbite  gauche  a  montré  que 
la  tumeur  envoyait  dans  cette  cavité  un  prolongement,  sous 
forme  d'un  pédicule  mince,  terminé  par  un  renflement  du 
volume  d'une  noisette.  Ce  prolongement,  arrondi,  lobule,  situé 
à  la  partie  la  plus  reculée  et  la  plus  supérieure  de  l'orbite, 
avait  refoulé  le  globe  oculaire  en  avant. 

La  trépanation  du  plancher  de  l'orbite  et  de  sa  paroi  interne 
a  montré  que  le  sinus  maxillaire  était  également  envahi  par  la 
tumeur.  En  dehors,  la  tumeur  se  prolongeait  jusque  dans  la 
région  ptérygo-maxillaire,  en  traversant  la  fente  homonyme. 

Le  sinus  sphénoïdal  et  la  fosse  nasale  gauche  étaient  rem- 
plis d'une  matière  jaunâtre,  grumeleuse. 


En  somme,  les  résultats  de  l'autopsie  ont  confirmé  de  tous 
points  le  diagnostic  porté  du  vivant  du  malade.  Ici,  à  vrai  dire, 
le  diagnostic  s'imposait,  en  présence  de  cet  ensemble  si  net  de 
phénomènes  morbides,  qui  impliquait  la  compression  d'un 
certain  nombre  de  nerfs  dont  les  origines  apparentes  ou  le 
trajet  intra-crânien  se  trouvent  compris  dans  un  territoire  bien 
délimité. 

Chez  un  malade  dont  je  vous  ferai  connaître  l'histoire  ven- 
dredi prochain,  nous  trouverons  précisément  réalisées  des  cir- 
constances inverses. 
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Sommaire.  —  Deuxième  exemple  clinique.  —  Eu  égard  aux  difficultés  que  sou- 
lève le  diagnostic  clinique,  ce  second  exemple  contraste  avec  le  précédent.  — 
Antécédents  familiaux  et  personnels.  —  Début  de  la  maladie  par  une  sensation 
bizarre  et  par  une  attaque  d'épilepsie  partielle.  —  Céphalalgie  et  vertiges.  — 
Attaques  convulsives  subséquentes.  —  Parésie  et  atrophie  du  membre  inférieur 
cLroit.  —  Diminution  lente  des  facultés  intellectuelles.  —  État  du  malade  au 
moment  de  son  entrée  à  l'hôpital  :  Amnésie,  fatigue  intellectuelle  précoce.  — 
Persistance  de  la  paralysie  et  de  l'atrophie  de  la  jambe  droite.  —  Incoordina- 
tion motrice  au  membre  supérieur  droit.  —  Gêne  des  mouvements  d'extension 
de  la  tête.  —  Résumé  de  l'histoire  clinique. 

Diagnostic.  —  L'hypothèse  d'une  tumeur  cérébrale  s'impose.  —  Les  troubles 
moteurs  peuvent  être  expliqués  indifféremment  par  l'hypothèse  d'une  tumeur 
de  la  zone  rolandique  et  par  l'hypothèse  d'une  tumeur  du  cervelet.  —  Raisons 
particulières  qui  ont  fait  adopter  la  seconde  hypothèse.  —  La  nature  de  la 
tumeur  reste  indécise.  —  La  question  de  l'opportunité  d'une  intervention  chi- 
rurgicale palliative  a  été  réservée. 

Troisième  exemple  clinique.  —  Il  réalise  un  exemple  très  net  de  tumeur  du  cer- 
velet. —  Antécédents  familiaux  et  personnels;  il  s'agit  d'une  malade  née  en 
état  d'asphyxie  apparente.  —  Début  de  la  maladie  actuelle  par  des  douleurs 
occipitales  paroxystiques.  —  Vomissements.  —  Troubles  de  la  marche.  —  Paré- 
sie des  membres  du  côté  droit.  —  La  station  debout  et  la  marche  deviennent 
impossibles.  —  Strabisme  convergent.  —  État  actuel. 

Diar/iwslic.  —  Résumé  de  l'histoire  clinique  du  cas.  —  L'ensemble  des  symp- 
tômes impose  l'hypothèse  d'une  tumeur  cérébelleuse.  —  Le  néoplasme  doit 
comprimer  le  faisceau  pyramidal  dans  la  moitié  gauche  de  la  protubérance. 

1.  Leçon  du  19  mars  1897. 
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Pronostic  et  traitement.  —  Il  n'y  a  rien  à  espérer  des  ressources  de  la  thérapeu- 
tique interne.  —  Valeur  de  l'intervention  chirurgicale  dans  les  cas  de  tumeur  du 
cervelet.  —  Circonstances  qui,  dans  le  cas  actuel,  paraissent  favorables  à  une 
intervention  opératoire. 


Messieurs, 

Vendredi  dernier  je  vous  ai  entretenus  sur  un  cas  de  tumeur 
de  la  base  du  crâne,  qui  nous  mettait  en  présence  d'un  problème 
de  diagnostic,  très  simple  à  résoudre,  tant  étaient  nets  et 
expressifs  les  phénomènes  de  compression  occasionnés  par  le 
néoplasme.  L'autopsie,  vous  vous  le  rappelez  sans  doute,  a  con- 
firmé le  diagnostic  que  nous  avions  porté  du  vivant  du  malade  : 
Tumeur  de  la  base,  comprimant,  à  gauche,  la  racine  sensitive 
du  trijumeau,  la  branche  motrice  du  même  nerf,  l'oculomoteur 
commun  et  le  pathétique,  les  bandelettes  et  les  nerfs  optiques, 
avec  envahissement  de  la  cavité  orbitaire,  de  ce  même  côté 
gauche. 

Chez  le  malade  que  je  vais  vous  présenter,  et  au  cas  duquel 
je  consacrerai  une  partie  de  ma  leçon  de  ce  jour,  les  circon- 
stances sont  précisément  inverses.  Sans  doute  nous  allons  de 
nouveau  nous  trouver  en  présence  de  manifestations  mor- 
bides qui  traduisent  évidemment  la  compression  d'un  système 
anatomique  bien  défini,  et  en  raison  de  l'évolution  du  cas, 
l'agent  de  cette  compression  ne  peut  être  qu'une  tumeur. 
N'empêche  que  cette  fois,  le  diagnostic  topographique  se  heurte 
à  de  réelles  difficultés,  car  on  peut  hésiter,  jusqu'à  un  certain 
point,  entre  l'hypothèse  d'une  tumeur  de  la  région  antéro- 
supérieure  de  la  convexité,  d'une  tumeur  de  la  zone  psycho- 
motrice, et  l'hypothèse  d'une  tumeur  du  cervelet,  empiétant 
sur  la  région  postérieure  de  la  base. 


II.  —  Le  malade  en  question  est  un  homme  de  quarante  ans, 
fabricant;  il  est  venu  se  présenter  à  notre  consultation  externe. 
Son  père  est  mort  à  l'âge  de  soixante-trois  ans,  d'un  cancer  de 
l'estomac;  sa  mère  était  diabétique,  elle  a  succombé  à  l'âge  de 
cinquante-neuf  ans.  Le  malade  a  eu  trois  sœurs  et  un  frère. 
Une  des  sœurs  est  morte  à  l'âge  de  quarante-neuf  ans,  d'une 
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maladie  dont  il  nous  a  été  impossil^le  de  connaître  la  nature  ; 
une  autre  a  été  emportée  par  une  affection  cardiaque,  à  l'âge  de 
vingt-sept  ans.  La  troisième  jouit  d'une  bonne  santé,  ainsi  que 

le  frère. 

Somme  toute,  on  ne  relève,  dans  les  antécédents  familiaux 
du  malade,  aucun  indice  d'une  tare  neuropathique. 

11  est  né  à  terme,  bien  constitué.  Il  s'est  très  bien  déve- 
loppé physiquement  et  intellectuellement;  il  n'a  jamais  eu  de 
convulsions  dans  son  enfance.  Bref,  il  a  joui  d'une  bonne  santé 
jusqu'à  l'âge  de  treize  ans.  A  cette  époque  de  sa  vie,  il  a  fait 
une  chute  sur  la  tète,  d'une  hauteur  de  l'",60.  Cet  accident  n'a 
pas  entraîné  de  suites  immédiates  apparentes. 

11  s'est  marié,  il  a  eu  quatre  enfants,  qui  sont  encore  en  vie 
et  qui  se  portent  bien.  Sa  femme  a  fait  deux  fausses  couches, 
dans  l'intervalle  de  son  premier  et  de  son  second  accouchement. 

Le  malade  nie  toute  contamination  syphilitique  antécédente. 
Étant  au  service,  il  a  contracté  une  blennorrhagie  ;  il  n'a 
jamais  eu  d'autre  maladie  vénérienne.  11  n'a  jamais  fait  d'excès 
alcooliques.  Il  ne  présente  pas  non  plus  de  stigmates  neuro- 
pathiques;  il  est  d'une  humeur  égale.  Il  n'a  jamais  été  exposé 
ni  au  surmenage  physique,  ni  au  surmenage  intellectuel.  Tout 
au  plus  a-t-il  eu  jadis  des  palpitations,  au  sujet  desquelles  il 
a  cru  devoir  consulter  un  médecin,  en  1889.  Ces  palpitations 
ne  se  sont  jamais  accompagnées  d'autres  troubles  fonctionnels 
propres  à  faire  soupçonner  une  cardiopathie  organique. 


La  maladie  actuelle  a  débuté  subitement,  au  mois  d'avril 
1890.  Une  nuit,  sans  cause  appréciable,  le  malade  a  été  réveillé 
par  une  sensation  spéciale  à  la  nuque  ;  il  lui  semblait  que  cette 
sensation  fût  produite  «  par  la  présence  d'une  boule  de  sang  ». 
Elle  a  fait  place  à  une  sensation  d'éclair  traversant  le  membre 
inférieur  droit,  de  la  racine  de  ce  membre  vers  l'extrémité  ter- 
minale. Puis  il  a  semblé  au  malade  qu'un  autre  éclair  traversait 
son  membre  supérieur,  également  dans  une  direction  centrifuge. 
Presque  aussitôt  la  jambe  droite,  puis  le  bras  droit  ont  été 
agités  par  des  mouvements  convulsifs,  et  à  deux  ou  trois 
reprises,  la  tête  s'est  trouvée  rejetée  en  arrière.  Les  spasmes  qui 
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agitaient  les  membres  affectaient  un  rytlime  régulier,  ils 
étaient  du  type  extenseur;  leur  rapidité  est  allée  en  augmentant. 
Cette  crise  a  duré  environ  trois  quarts  d'heure,  au  dire  du 
malade,  qui  n'a  pas  perdu  connaissance  un  seul  instant,  et  qui 
a  assisté  au  déroulement  de  cette  scène,  en  proie  à  une  grande 
frayeur.  Au  sortir  de  la  crise,  le  malade  n'a  eu  ni  émission 
involontaire  d'urine,  ni  hébétude.  La  frayeur  seule  l'a  empêché 
de  se  rendormir. 

Un  médecin,  que  le  malade  fit  mander  auprès  de  lui,  pres- 
crivit le  repos  au  lit,  dans  une  chambre  obscure.  Au  bout  de 
deux  jours  de  ce  régime,  et  en  l'absence  de  tout  nouveau  symp- 
tôme, le  malade  se  décida  à  reprendre  ses  occupations.  Il  tra- 
vaillait depuis  quelques  heures,  lorsqu'il  fut  pris  d'une  cépha- 
lalgie assez  intense.  La  douleur  occupait  le  front  et  l'occiput. 
Avec  cela,  le  malade  avait  la  tête  lourde.  Il  s'en  retourna  chez 
lui.  En  route,  il  fut  pris  d'un  léger  vertige.  Il  fit  rappeler  son 
médecin,  qui  lui  prescrivit  de  l'iodure  de  potassium  et  lui  con- 
seilla de  faire  une  cure  à  Aix. 

Il  se  rendit  à  cette  station,  au  commencement  de  juin,  et  il  y 
séjourna  vingt  et  un  jours.  Dans  l'intervalle,  il  a  eu  deux  nou- 
velles crises,  très  courtes  d'ailleurs,  d'une  durée  d'environ  deux 
à  trois  minutes.  Elles  ont  été  précédées  d'une  aura  très  nette, 
sous  forme  de  cette  sensation  d'éclair,  allant  de  la  racine  des 
membres  vers  leur  extrémité.  Elles  ont  consisté  en  mouve- 
ments convulsifs  qui  agitaient  alternativement  la  jambe  et  le 
bras  droits;  pas  plus  que  lors  de  la  première  attaque,  il  n'y  a 
eu  perte  de  connaissance  ou  miction  involontaire. 

C'est  à  cette  époque  (juin  1890)  que  le  malade  s'est  aperçu 
pour  la  première  fois  d'un  léger  trouble  de  la  marche.  Il  traînait 
un  peu  le  pied  droit,  et  de  temps  à  autre  il  buttait  contre  les 
cailloux  qui  se  rencontraient  sur  son  chemin.  Petit  à  petit,  la 
paralysie  et  l'atrophie  se  sont  emparées  de  son  membre  inférieur 
droit. 

Dans  les  premiers  jours  du  mois  de  juillet  (1890)  le  malade 
a  eu  une  violente  attaque,  en  tout  semblable  à  la  première. 
D'autres,  pareilles,  se  sont  succédé  à  des  intervalles  très  irré- 
guliers. Somme  toute,  elles  sont  devenues  de  plus  en  plus  rares 
et  faibles.  Depuis  1893,  elles  se  réduisent  à  quelques  mouve- 
ments d'extension  de  la  jambe  sur  la  cuisse. 
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Il  importe  d'ajouter  que  dès  le  mois  de  juillet  1890,  le 
malade  avait  repris  ses  occupations;  il  ne  les  a  plus  aban- 
données jusqu'à  ces  derniers  temps. 

Toutefois,  il  s'était  aperçu  d'une  diminution  lente,  mais  pro- 
gressive de  ses  facultés  intellectuelles  et  physiques.  Sa  mémoire 
surtout  a  beaucoup  faibli.  En  outre,  depuis  le  mois  de  mai 
dernier  (1896)  il  lui  est  arrivé  à  plusieurs  reprises  d'avoir 
comme  un  léger  brouillard  devant  les  yeux.  D'autres  symp- 
tômes, il  n'en  a  point  présenté  pendant  les  trois  années  qui  se 
sont  écoulées  depuis  sa  première  attaque  convulsive. 

Il  n'a  eu,  notamment,  ni  céphalalgie,  ni  vomissements,  ni 
vertiges.  Ses  urines  ont  été  examinées  à  différentes  reprises; 
on  n'y  a  trouvé  ni  sucre,  ni  albumine. 


C'est  le  8  juillet  1896  que  nous  avons  examiné  pour  la 
première  fois  le  malade.  A  cette  date,  son  état  général  ne  lais- 
sait rien  à  désirer.  L'examen  des  organes  thoraciques  ne  nous 
a  rien  révélé  d'anormal.  Les  fonctions  digestives  s'accom- 
plissaient très  bien. 

L'intelligence  était  parfaitement  conservée.  X...  se  rendait 
compte  de  son  état  ;  il  en  était  affecté,  mais  sans  pour  cela 
s'abandonner  à  des  idées  de  désespérance.  Bref,  il  se  mainte- 
nait dans  un  état  de  parfait  équilibre  mental.  Par  contre,  le 
moindre  effort  intellectuel  le  fatiguait  démesurément  ;  aussi  ne 
lisait-il  presque  plus.  Sa  mémoire  était  fortement  touchée; 
l'amnésie  portait  davantage  sur  les  faits  récents  que  sur  les  faits 
anciens,  mais  principalement  sur  les  noms  propres  et  sur  les 
dates.  Le  malade  parlait  avec  une  certaine  lenteur,  quoique 
sans  embarras.  Il  nous  racontait,  entre  autres,  qu'il  avait  eu  ses 
deux  derniers  enfants  depuis  le  début  de  sa  maladie,  et  que  tous 
les  deux  étaient  bien  portants. 

En  marchant,  le  malade  fauchait  de  la  jambe  droite.  La 
force  musculaire  de  cette  jambe,  à  en  juger  par  la  résistance 
opposée  aux  mouvements  passifs,  était  à  peu  près  nulle.  Sou- 
levait-on le  membre  au-dessus  du  plan  horizontal  sur  lequel  il 
reposait,  dès  qu'on  cessait  de  le  soutenir,  il  retombait  comme 
une  masse  inerte.  A  gauche,  le  membre  inférieur  conservait 
intacte  sa  force  musculaire. 
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Tous  les  muscles  du  membre  paralysé  étaient  flasques. 
D'autre  part,  la  mensuration  dénotait  une  atrophie  assez  sensible 
de  ce  membre.  A  la  partie  moyenne  de  la  cuisse,  la  circonfé- 
rence mesurait  46  centimètres  à  droite,  contre  47  à  gauche;  à 
quatre  travers  de  doigt  au-dessus  de  la  base  de  la  rotule,  elle 
mesurait  38  centimètres  à  droite,  contre  40  centimètres  à  gauche. 
A  quatre  travers  de  doigt  au-dessous  de  la  tubérosité  antérieure 
du  tibia,  la  circonférence  des  mollets  mesurait  34  centimètres 
à  droite,  contre  38  à  gauche. 

L'examen  du  membre  supérieur  droit  dénotait  également 
une  certaine  diminution  de  la  force  musculaire;  à  cet  égard,  la 
différence  entre  les  deux  côtés  était  beaucoup  moins  accentuée 
qu'aux  membres  inférieurs.  Cependant  on  se  rendait  parfaite- 
ment compte  de  ce  que  le  malade  serrait  moins  fortement  de  sa 
main  droite  que  de  sa  main  gauche.  Avec  son  membre  supé- 
rieur droit,  le  malade  était  à  même  d'exécuter,  spontanément 
ou  sur  commandement,  tous  les  mouvements  physiologiques; 
mais  il  le  faisait  avec  une  hésitation  bien  visible,  voire  que  les 
mouvements  de  ce  membre  étaient  empreints  d'une  certaine 
incoordination.  De  plus,  l'écriture  du  malade  était  un  peu 
tremblée,  ainsi  que  vous  pouvez  vous  en  rendre  compte  par 
l'échantillon  que  je  vais  faire  passer  sous  vos  yeux. 

A  part  cela,  je  n'ai  plus  à  vous  signaler  qu'une  certaine 
gêne  des  mouvements  d'extension  de  la  tête. 

A  la  face,  la  motilité  était  normale. 


En  résumé,  nous  relevons  chez  ce  malade  deux  catégories 
de  troubles  moteurs  : 

a)  Des  attaques  convulsives,  qui  ont  été  la  manifestation 
pathologique  première  en  date,  qui  se  sont  reproduites  à  des 
intervalles  assez  éloignés,  mais  de  plus  en  plus  rares,  et  avee 
une  intensité  décroissante.  Elles  n'ont  jamais  débuté  par  un 
cri;  elles  ne  se  sont  jamais  accompagnées  d'une  perte  de  la  con- 
naissance, d'une  morsure  de  la  langue,  de  l'apparition  de 
l'écume  à  la  bouche,  d'une  émission  involontaire  d'urine.  Les 
mouvements  convulsifs,  du  type  extenseur,  restaient  limités  aux 
membres  du  côté  droit;  ils  étaient  plus  violents  au  membre 
inférieur  qu'au  membre  supérieur. 
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b)  Vine.  paralysie  flasque,  dont  le  [début  a  suivi  de  près  l'ap- 
parition des  attaques  convulsives,  qui  est  allée  en  augmentant, 
qui  est  beaucoup  plus  prononcée  au  membre  inférieur  qu'au 
membre  supérieur,  qui  s'est  compliquée  d'une  atrophie  muscu- 
laire corrélative,  ainsi  que  d'un  certain  degré  d'incoordination 
motrice,  au  membre  supérieur  paralysé. 

*  * 

Diagnostic.  —  Je  dis  qu'en  présence  d'un  pareil  syndrome, 
le  diagnostic  qui  s'impose  à  l'esprit  est  celui  d'une  tumeur 
cérébrale  dont  le  siège  est  à  discuter.  Deux  hypothèses  sont 
soute nables  à  cet  égard  : 

1°  La  production  des  troubles  moteurs  présentés  par  notre 
malade  se  conçoit  avec  un  néoplasme  situé  au  voisinage  ou 
plutôt  au  contact  de  la  zone  psychomotrice,  au  contact  des 
centres  moteurs  des  membres  inférieurs  et  supérieurs.  Sup- 
posez une  tumeur  qui  réalise  ces  conditions  topographiques; 
en  agissant  par  voie  d'irritation  sur  les  centres  moteurs  avoisi- 
nants,  elle  produira  des  spasmes  convulsifs  qui  pourront  offrir 
les  mêmes  caractères  que  ceux  que  nous  avons  relevés  chez 
notre  malade  :  mouvements  convulsifs  revenant  par  attaques, 
restant  limités  à  un  membre  ou  aux  deux  membres  du  même 
côté;  attaques  convulsives  survenant  sans  cri  initial,  sans  perte 
de  connaissance  concomitante,  sans  morsure  de  la  langue, 
sans  émission  involontaire  d'urine,  mais  pouvant  laisser  à  leur 
suite  une  paralysie  motrice,  transitoire  au  début,  et  susceptible, 
à  la  longue,  de  s'implanter  à  demeure. 

Vous  reconnaissez  là,  Messieurs,  les  caractères  de  l'épilepsie 
dite  bravais-jacksonienne,  sous  sa  forme  atténuée. 

2°  Or  ce  même  enchaînement  de  troubles  moteurs  se  conçoit 
avec  un  néoplasme  du  mésocéphale,  qui  comprimerait  les 
faisceaux  pyramidaux,  les  fibres  motrices  pyramidales  destinées 
aux  membres. 

Pareille  compression  peut  être  exercée  par  une  tumeur  du 
cervelet,  [placée  d'une  certaine  façon.  Consultez  les  ouvrages 
didactiques,  qui  traitent  de  la  pathologie  des  centres  nerveux; 
vous  y  lirez  qu'une  tumeur  du  cervelet  peut  se  traduire  exclu- 
sivement par  une  hémiplégie  ou  une  hémiparésie  limitée  aux 
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membres,  précédée  ou  accompagnée  d'attaques  épileptiformes 
généralisées  ou  partielles. 


Lequel  de  ces  deux  diagnostics  adopter?  Pour  mon  compte, 
je  n'hésite  pas;  je  me  rallie  à  la  seconde  hypothèse,  à  celle 
d'une  tumeur  du  mésocéphale,  et  voici  mes  raisons  : 

L'évolution  des  accidents  présentés  par  notre  malade  est 
contraire  à  l'hypothèse  d'une  tumeur  corticale.  En  efTet,  si  la 
tumeur,  de  siège  extra-eiicéphalique,  avait  sirwplement  agi  par 
voie  d'irritation  sur  les  centres  moteurs  des  membres  inférieur 
et  supérieur,  il  n'y  aurait  aucune  raison  pour  que  les  attaques 
convulsives  fussent  devenues  de  plus  en  plus  rares  ;  il  y  aurait 
encore  moins  de  raison  de  voir  s'établir  à  demeure  une  para- 
lysie des  membres  primitivement  convulsés.  La  constatation 
d'une  paralysie  persistante,  qui  est  allée  en  augmentant  d'in- 
tensité, alors  que  les  attaques  convulsives  ont  cessé  de  se  repro- 
duire, tout  cela  ne  se  concilie  qu'avec  l'hypothèse  d'une  tumeur 
ayant  désorganisé  les  centres  corticaux  et  entamé  la  substance 
blanche  sous-jacente.  Or,  dans  ces  conditions,  ce  n'est  pas  une 
paralysie  flasque  qu'on  voit  s'établir,  c'est  une  paralysie  avec 
contracture,  pour  une  raison  bien  simple  :  la  destruction  d'un 
centre  moteur  cortical  entraîne  la  dégénérescence  des  fibres 
pyramidales  qui  émanent  de  ce  centre;  la  contracture  post- 
paralytique est  précisément  considérée  comme  l'expression  de 
la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal. 

Chez  notre  malade,  la  paralysie  est  absolument  flasque  ;  il 
s'y  associe  de  l'atrophie  musculaire,  dont  le  degré  est  propor- 
tionnel à  celui  de  l'impuissance  motrice.  C'est  ce  qui  se  voit 
avec  les  tumeurs  du  cervelet.  Entre  autres  preuves  de  ce  que 
j'avance,  je  puis  vous  citer  une  observation  relativement  récente, 
publiée  par  un  auteur  italien,  le  professeur  Murri^,  de  Bologne. 
Chez  le  sujet  de  cette  observation,  on  a  noté,  au  nombre  des 
manifestations  d'une  tumeur  cérébelleuse,  la  parésie  motrice 
du  membre  supérieur  gauche.  Or,  de  ce  même  côté,  la  circon- 

1.  A.  MuRRi.  —  Intorno  ad  una  diagnosi  di  tumore  del  cervelleto.  Bullelino  délie 
Scienze  mediche  di  Bologna,  1894,  Ser.  VII,  vol.  YI. 
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férence  de  l'avant-bras  mesurait   3   centimètres  de  moins,   et 
celle  du  bras  1  centimètre  de  moins  qu'à  droite. 

Enfin,  chez  notre  malade,  certaines  manifestations  acces- 
soires plaident  en  faveur  de  l'existence  d'une  tumeur  cérébel- 
leuse; ainsi,  cette  sensation  de  boule  de  sang,  que  le  malade  a 
éprouvée  au  début  de  sa  première  attaque  convulsive  ;  l'incoor- 
dination motrice  et  le  tremblement  dont  est  atteint  son  membre 
supérieur  droit  ;  la  gêne  des  mouvements  d'extension  de  la 
tête. 


Relativement  à  la  nature  du  néoplasme  présumé,  je  ne  puis 
que  m'exprimer  avec  une  extrême  réserve.  Rien  ne  nous  auto- 
rise à  supposer  qu'il  s'agisse  d'une  tumeur  syphilitique,  d'une 
gomme.  Il  n'y  a  pas  plus  de  raisons  de  soupçonner  l'existence 
d'une  néoplasie  tuberculeuse. 

Dans  ces  conditions,  nous  n'avons  rien  à  attendre  des  res- 
sources de  la  thérapeutique  médicale.  Peut-être  me  déciderai-je 
à  faire  pratiquer  une  trépanation  exploratrice,  une  résection 
temporaire  du  crâne,  pour  m'assurer  de  la  présence  d'une 
tumeur  au  siège  présumé,  et  pour  tenter  son  extirpation  éven- 
tuelle, si  cette  tentative  se  présente  avec  des  chances  sérieuses 
de  succès.  Ce  qui  m'arrête,  c'est  le  souvenir  que  je  conserve  des 
résultats  peu  brillants  fournis  jusqu'ici,  dans  mon  service  et 
ailleurs',  par  l'intervention  chirurgicale,  chez  des  sujets  affectés 
d'une  tumeur  du  cervelet.  J'aurai  l'occasion  de  revenir  là-dessus, 
dans  le  courant  de  cette  année. 

* 
*   * 

III.  —  Somme  toute,  chez  le  malade  dont  je  viens  de  vous 
entretenir,  nous  en  sommes  réduits  à  poser  un  diagnostic  de 
présomption. 

Je  viens  de  vous  dire  que  l'hypothèse  en  faveur  de  laquelle 
je  penche  est  celle  d'une  tumeur  du  cervelet.  Si  je  ne  suis  pas 

1.  Voir  F.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Deuxième  série, 
Paris,  1897,  p.  719. 


70  CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

plus  catégorique  dans  mes  conclusions,  c'est  parce  que  chez  le 
malade  en  cause,  nous  constatons  l'absence  des  symptômes 
que  j'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  signaler  comme  des  traits  qui 
confèrent  à  la  symptomatologie  des  tumeurs  cérébelleuses  son 
expression  caractéristique  :  céphalée  occipitale,  troubles  de 
l'équilibration  et  de  la  marche  (titubation  ataxo-cérébelleuse), 
nystagmus,  vomissements,  troubles  de  la  vue,  allant  depuis  une 
amblyopie  légère  jusqu'à  une  amaurose  absolue. 

Chez  une  jeune  malade  qu'il  me  reste  à  vous  présenter,  nous 
allons  précisément  constater  l'association  de  ces  différents  symp- 
tômes à  une  hémiparésie  des  membres  du  côté 'gauche  et  aune 
paralysie  bilatérale  du  muscle  droit  externe,  innervé  par  la 
sixième  paire,  parl'oculo-moteur  externe.  Que  ce  dernier  symp- 
tôme puisse  figurer  dans  la  symptomatologie  des  tumeurs  céré- 
belleuses, rien  de  plus  facile  à  concevoir  ;  il  suffit  pour  cela 
d'avoir  présents  à  l'esprit  certains  rapports  anatomiques  sur  la 
signification  desquels  j'ai  déjà  eu  l'occasion  d'attirer  votre  atten- 
tion. Vous  entrevoyez  donc  déjà  que  dans  le  cas  dont  il  me 
reste  à  vous  entretenir,  c'est  un  diagnostic  de  certitude,  du 
moins  pour  ce  qui  concerne  le  siège  de  la  lésion,  que  nous  allons 
être  à  même  de  porter. 


Voici  la  malade  en  question.  C'est  une  fillette  âgée  de  12 
ans.  Ses  parents  vivent  encore  et  sont  bien  portants.  Le  père, 
qui  est  parvenu  à  la  quarantaine,  s'est  marié  à  l'âge  de  20  ans. 
La  mère  n'a  jamais  fait  de  fausse  couche.  Elle  a  donné  le  jour 
à  cinq  enfants,  dont  quatre  sont  d'une  santé  irréprochable;  le 
cinquième  est  notre  jeune  malade,  ici  présente.  Rien  n'autorise 
à  supposer  que  le  père  ou  la  mère  de  la  malade  ait  eu  la  syphi- 
lis. Le  grand-père  paternel  est  mort  hémiplégique,  à  l'âge  de 
80  ans  ;  le  grand-père  maternel  est  mort  d'un  cancer  de  l'esto- 
mac. C'est  tout  ce  qu'il  nous  a  été  possible  d'apprendre  sur  les 
antécédents  familiaux  de  cette  fillette. 

Passons  à  ses  antécédents  personnels.  Elle  est  née  à  terme, 
mais  elle  est  venue  au  monde  en  état  d'asphyxie  apparente,  à 
la  suite  d'un.accouchement  laborieux  qui  a  nécessité  une  appli- 
cation de  forceps.  C'est  là  une  circonstance  à  relever,  car  l'as- 


SUR    TROIS    CAS    DE    TUMEURS     CÉRÉBRALES.  71 

phyxie  apparente  des  nouveau-nés  a  été  incriminée  dans  le 
développement  de  certaines  affections  des  centres  nerveux;  j'ai 
longuement  insisté  là-dessus,  dans  mes  conférences  de  l'hôpital 
Lariboisière,  à  propos  de  certaines  affections  spasmo-paraly- 
tiques  infantiles'.  En  fait  de  maladies  du  jeune  âge,  X...,  n'a  eu 
que  la  rougeole. 

Elle  a  eu  aussi  et  elle  a  encore  des  végétations  adénoïdes  du 
pharynx  ;  de  là  le  nasonnement  que  vous  remarquez  quand  elle 
parle.  C'est  tout. 


Le  début  de  la  maladie  actuelle  remonte  à  l'année  1894.  A 
cette  époque,  l'enfant  a  éprouvé  pour  la  première  fois  de  violentes 
douleurs  occipitales.  C'étaient  des  crises  de  céphalée,  qui  la  pre- 
naient le  soir,  au  retour  de  l'école.  Elles  se  reproduisaient 
presque  tous  les  jours;  elles  duraient  une  partie  de  la  soirée, 
troublant  le  repos  de  l'enfant.  N'empêche  que  celle-ci  dormait 
une  partie  de  la  nuit.  Le  matin,  au  réveil,  elle  était  débarrassée 
de  son  mal  de  tète.  Elle  ne  souffrait  pas  dans  l'intervalle  de  ces 
crises. 

En  1893,  un  nouveau  symptôme  apparaît.  L'enfant  devient 
sujette  à  des  vomissements,  qui  se  produisent  également  par  accès 
presque  quotidiens,  le  matin,  environ  deux  heures  après  le 
réveil.  Ces  vomissements  étaient  exclusivement  bilieux  et  glai- 
reux; jamais  l'enfant  n'a  rendu  de  résidus  alimentaires.  A  cette 
époque,  les  douleurs  occipitales  se  réveillaient  au  moment  des 
vomissements.  Elles  persistaient  jusqu'au  moment  du  déjeuner 
et  se  dissipaient  ensuite  pour  le  reste  de  la  journée. 

Dans  le  courant  de  cette  même  année  189o,  au  mois  d'août, 
la  malade  a  présenté  pour  la  première  fois  des  troubles  de  la 
m«rcAe.  D'abord,  elle  s'est  mise  à  projeter  latéralement  sa  jambe 
droite;  elle  se  heurtait  aux  objets  qu'elle  rencontrait  sur  son 
chemin.  Un  peu  plus  tard,  au  mois  de  novembre,  les  désordres 
du  mouvement  ont  gagné  le  membre  supérieur  droit.  La  main, 
de  ce  côté,  est  devenue  faible  et  maladroite;  elle  laissait  échap- 
per les  objets  saisis. 

1.  F.  Raymond.  —  Maladies  du  syslème  nerveux.  Scléroses  systématiques  de  la 
moelle.  Paris,  1894,  pages  383  et  suivantes. 
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Peu  à  peu,  la  faiblesse  a  gagné  la  jambe  droite.  La  station 
debout,  puis  la  marche  sont  devenues  impossibles.  Enfin,  depuis 
Fan  dernier,  on  s'est  aperçu  que  l'enfant  présentait  du  stra- 
bisme convergent,  sans  que  jamais  il  en  soit  résulté  de  la 
diplopie. 


Vous    voilà   au   courant  de    l'évolution   morbide    jusqu'à 
l'époque  où  la  jeune  malade  nous  a  été  amenée. 

C'est  le  20  juillet  1896  qu'elle  a  été  admise  en  observation 
dans  le  service,  où  elle  occupe  le  lit  n°  9  de  la  salle  Charcot. 

Lorsque  nous  l'avons  examinée  pour  la  première  fois,  nous 
avons  été  frappés  d'abord  par  l'impossibilité  où  se  trouvait  X... 
de  se  tenir  debout  sans  être  soutenue.  Quand  on  l'abandonnait 
sans  appui,  elle  se  mettait  à  vaciller,  et  elle  serait  tombée  en 
arrière,  si  on  ne  s'était  empressé  de  la  retenir.  L'occlusion  des 
yeux  avait  pour  effet  d'accroître  encore  ce  défaut  d'équilibre. 
Privée  du  secours  de  la  vue,  la  malade  s'écroulait  en  quelque 
sorte  sur  elle-même.  Quand  elle  était  soutenue,  elle  pouvait  se 
tenir  debout,  les  jambes  écartées.  Dans  ces  conditions,  il  lui 
était  même  possible  de  marcher  avec  les  jambes  écartées.  En 
avançant,  elle  projetait  ses  pieds  en  l'air,  le  droit  plus  que  le 
gauche.  En  outre,  elle  fauchait  un  peu  du  pied  droit,  comme  le 
font  les  hémiplégiques.  Au  fur  et  à  mesure  qu'elle  avançait,  ses 
pieds  s'accrochaient  au  moindre  obstacle.  Sa  démarche  était  titu- 
bante et  traçait  une  ligne  brisée.  Cependant,  au  prix  de  grands 
efforts,  X...  parvenait  à  suivre  une  ligne  droite  tirée  sur  le  sol. 
D'ailleurs  elle  n'avait  point  la  sensation  du  vertige.  Bref,  sa 
démarche  était  bien  celle  qu'on  a  l'habitude  de  qualifier  d^ataxo- 
cérébelleuse. 

Quand  l'enfant  se  laissait  choir,  toujours  elle  tombait  en 
arrière,  jamais  sur  le  côté. 

L'examen  des  membres  nous  a  fait  constater  une  diminution 
de  force  à  droite,  tant  au  membre  supérieur  qu'au  membre 
inférieur^ 

Les  réflexes  tendineux  se  produisaient  énergiquement,  sur- 
tout à  droite;  par  le  redressement  brusque  du  pied,  on  produi- 
sait facilement  de  la  trépidation  épileptoïde,  des  deux  côtés. 
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Avec  cela,  on  ne  constatait  pas  le  moindre  trouble  de  la 
sensibilité  objective,  pas  le  moindre  trouble  des  sens  du  goût, 
de  l'odorat  et  de  l'ouïe. 

L'examen  des  yeux  a  révélé  deux  manifestations  patholo- 
giques : 

Une  paralysie  du  droit  externe,  des  deux  côtés,  qui  explique 
le  strabisme  convergent,  constaté  chez  la  malade  ; 

Du  nystagmus,  provoqué  par  les  déplacements  des  globes 
oculaires  dans  le  sens  transversal. 

Les  pupilles  réagissaient  bien. 

D'autre  part,  l'examen  ophthalmoscopique  n'a  donné  que  des 
résultats  normaux. 

On  ne  constatait  point  de  paralysie  faciale  apparente,  pas 
de  déviation  bien  nette  de  la  langue^  mais  un  peu  de  parésie  du 
voile  du  palais,  qui  était  tombant.  Du  reste,  depuis  le  début  de 
sa  maladie,  l'enfant  avalait  souvent  de  travers;  les  liquides 
refluaient  facilement  vers  les  fosses  nasales.  Je  vous  ai  déjà 
signalé  le  nasonnement  de  la  voix;  il  est  difficile  de  se  pro- 
noncer sur  l'étiologie  exacte  de  ce  nasonnement,  en  raison  do 
l'existence  de  végétations  adénoïdes  déjà  anciennes  et  consi- 
dérables. 

La  jeune  malade  n'était  plus  sujette  aux  douleurs  occipitales  ; 
elle  ne  vomissait  plus,  elle  ne  présentait  aucun  autre  désordre 
des  fonctions  viscérales,  pas  de  paralysie  des  sphincters.  Son 
intelligence  était  intacte  ainsi  que  sa  mémoire.  L'enfant  répon- 
dait très  correctement  aux  questions  qu'on  lui  adressait. 

* 

Diagnostic.  —  En  résumé,  chez  un  enfant  indemne  de  toute 
tare  familiale  neuropathique,  mais  qui  était  en  état  d'asphyxie 
apparente,  des  crises  violentes  de  douleurs  occipitales  ont  éclaté 
vers  l'âge  de  10  ans;  ces  crises  douloureuses  se  produisaient 
de  préférence  le  soir,  au  retour  de  l'école. 

Un  peu  plus  tard,  un  second  symptôme  a  fait  son  entrée 
en  scène,  sous  la  forme  de  vomissements  matinals  presque 
quotidiens,  non  alimentaires. 

Puis  sont  survenus  des  désordres  de  la  marche  et  de  l'équili- 
bration, offrant  tous  les  caractères  de  l'ataxie  cérébelleuse,  et  se 
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doublant,  à  un  moment  donné,  d'une  hémiparésie  motrice  du 
côté  droit. 

En  dernier  lieu  est  survenu  du  strabisme  convergent,  sans 
diplopie,  et  en  rapport  avec  une  paralysie  double  de  la  6'^  paire. 

Eh  bien,  Messieurs,  douleurs  occipitales  violentes  et  tenaces, 
vomissements  non  alimentaires  survenant  sans  effort,  désordres 
de  l'équilibration  et  démarche  titubante,  voilà  bien  la  triade 


FiG.  13. 

Py.  Faisceaux  pyramidaux.  — VI,  fibres  intra-protubcranticlles  de  la  6''  paire. 
F.  Lésion  en  foyer. 


symptomatique  qui,  sans  être  pathognomonique  des  affections 
cérébelleuses,  constitue  toutefois  une  très  forte  présomption  en 
faveur  de  l'existence  d'une  lésion  du  cervelet.  L'hémiparésie 
motrice  droite  concomitante  ne  va  nullement  à  l'encontre  de 
cette  présomption,  loin  de  là.  Déjà,  d'après  ce  que  je  vous 
disais  tout  à  l'heure,  à  propos  de  notre  précédent  malade,  l'idée 
a  dû  vous  venir  que  nous  nous  trouvions  en  présence  d'une 
lésion  cérébelleuse  qui  comprime  le  faisceau  pyramidal  issu 
de  l'hémisphère  gauche,  dans  son  trajet  intra-protubérantiel. 
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L'existence  d'une   paralysie  double  de  la  ()"  paire  se  concilie 
très  bien  avec  cette  hypotbèse. 

Supposez,  en  effet,  que  nous  ayons  affaire  à  une  tumeur,  — 
l'évolution  lente  et  progressive  des  accidents  parle  précisément 
dans  ce  sens,  —  supposez  que  cette  tumeur  retentisse  sur  la 
moitié  gauche  de  la  protubérance,  un  peu  au-dessus  de  la 
limite  commune  de  la  protubérance  et  du  bulbe.  Vous  vous 
rappelez  que  dans  l'étage  inférieur  de  la  moitié  gauche  de  la 
protubérance  se  trouve  compris  le  faisceau  pyramidal  dont 
les  fibres  fournissent  l'innervation  motrice  aux  membres  du 
côté  droit,  et  qui  s'entre-croisent  un  peu  plus  bas.  Eh  bien,  il 
est  facile  de  voir  qu'une  tumeur  du  cervelet,  se  prolongeant 
dans  la  protupérance  comme  l'indique  la  figure  placée  devant 
vous  (fig.  1S),  pourra  comprimer,  à  lafois,les  deux  nerfs  oculo- 
moteurs  externes  dans  leur  trajet  intraprotubérantiel,  et  le 
faisceau  pyramidal  contenu  dans  l'étage  inférieur  de  la  moitié 
gauche  de  la  protubérance,  d'où  parésie  motrice  des  membres 
du  côté  droit,  et  paralysie  bilatérale  de  la  6"^  paire. 


Au  sujet  du  p?'0)ws tic  et  du  traitement,  je  ne  puis  que  vous 
répéter  ce  que  je  vous  ai  dit  à  propos  du  cas  de  notre  précédent 
malade. 

Chez  cette  fillette,  nous  n'avons  aucune  raison  de  soupçonner 
que  la  syphilis  héréditaire  ou  acquise  soit  en  cause.  Nous 
n'avons  donc  rien  à  espérer  de  la  thérapeutique  médicale,  pas 
même  une  atténuation  des  troubles  existants  et  encore  moins 
la  guérison. 

11  nous  reste  le  recours  au  chirurgien.  J'ai  déjà  fait  allusion 
aux  mésaventures  que  nous  a  values  l'intervention  chirurgi- 
cale, dans  des  cas  de  tumeur  du  cervelet,  chez  des  malades  du 
service,  et  je  vous  ai  dit  qu'ailleurs  on  n'avait  pas  été  beaucoup 
plus  heureux.  Vous  concevez  bien  que  dans  ces  conditions  je 
ne  professe  pas  un  très  grand  enthousiasme  pour  le  traitement 
opératoire  des  tumeurs  qui  ont  pareil  siège. 

Je  dois  cependant  vous  faire  remarquer  qu'en  principe  les 
circonstances   apparaissent  assez  favorables  au    succès  d'une 
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intervention  chirurgicale,  chez  notre  jeune  malade.  Nous 
n'avons  plus  affaire,  comme  chez  le  malade  de  vendredi  dernier, 
à  un  terrain  tuberculeux  et  à  une  lésion  tuberculeuse,  le  tout 
devant  faire  craindre  des  récidives,  sous  forme  d'une  poussée 
de  tubercules  intra-cràniens  provoquée  par  le  traumatisme 
opératoire. 

Nous  n'avons  pas  non  plus  affaire  à  une  lésion  irrémédiable, 
comme  l'était  l'atrophie  du  nerf  optique  chez  le  précédent 
malade;  mais  nous  avons  à  craindre  qu'une  telle  lésion  et 
d'autres  accidents  de  compression  ne  surviennent  tôt  ou  tard, 
du  fait  des  progrès  de  la  tumeur.  J'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous 
expliquer  comme  quoi  les  tumeurs  du  cervelet  exposent  tout 
particulièrement  aux  hydropisies  ventriculaires  et  à  des  accrois- 
sements considérables  et  subits  de  la  pression  intra-crànienne. 
Je  ne  vous  dissimule  donc  pas  qu'actuellement  j'hésite  entre 
l'abstention  et  le  recours  au  chirurgien.  Aussi  bien,  l'appari- 
tion du  moindre  indice  d'œdème  de  la  papille  me  déterminerait 
à  réclamer  une  de  ces  opérations  palliatives,  sur  la  valeur 
desquelles  je  me  suis  longuement  expliqué  l'an  dernier'. 

1.  F.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Deuxième  série, 
leçon  XXXIIl,  p.  698.  Paris,  1897. 
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Sommaire.  —  Antécédents  tuberculeux  et  névropathiques.  —  Début  de  la  maladie 
actuelle  par  des  désordres  de  la  marche  (titubation).  —  Attaque  syncopale, 
fièvre,  délire  maniaque,  convulsions.  —  Perte  progressive  de  l'ouïe  et  de  la 
vue.  —  État  de  la  malade  au  moment  de  son  admission.  —  Marche  ultérieure; 
état  actuel.  —  Récapitulation  de  l'histoire  clinique  du  cas. 

Diagnostic.  —  Les  principaux  symptômes  présentés  par  la  malade  se  rencontrent 
dans  l'urémie;  raisons  qui  doivent  faire  repousser  ce  diagnostic.  —  Reste 
l'hypothèse  d'une  lésion  de  l'encéphale  :  sclérose  en  plaques  fruste,  ou  tumeur 
cérébrale.  —  La  première  supposition  est  peu  vraisemblable.  —  La  seconde 
cadre  très  bien  avec  l'ensemble  des  manifestations.  —  Considérations  sur  le 
mécanisme  !pathogénique  des  accidents  causés  par  les  tumeurs  cérébrales.  — 
Les  désordres  de  la  marche  et  de  l'équilibration  parlent  dans  le  sens  d'une 
tumeur  du  cervelet.  —  Cette  localisation  s'harmonise  avec  les  autres  symptômes, 
avec  la  perte  de  l'ouïe  et  la  perte  de  la  vue.  —  Nature  vraisemblablement  tuber- 
culeuse du  néoplasme.  —  La  multiplicité  habituelle  des  tubercules  cérébraux 
est  susceptible  de  rendre  compte  des  manifestations  délirantes. 

Pronostic  et  traitement.  —  Un  essai  de  traitement  spécifique  a  échoué.  —  Impuis- 
sance de  la  thérapeutique  interne.  —  Rut  de  l'intervention  chirurgicale,  dans 
les  cas  de  tumeur  du  cervelet  ;  ses  voies  et  moyens.  —  Nature  et  résultat  néga- 
tif de  l'intervention  tentée  dans  le  cas  actuel. 


Messieurs, 

Je  vais  consacrer  la  leçon  de  ce  jour  au  cas  d'une  jeune 
malade,  qui  soulève  une  intéressante  question  de  diagnostic 
topographique.  Il  s'agit,  selon  toute  vraisemblance,  d'un  cas  de 
tumeur  de  l'encéphale,  ou,  plus  exactement,  d'un  cas  de  tumeur 
du  cervelet.  Le  cas  en  question  va  me  servir  de  point  de  départ 
d'une  série  de  leçons  que  je  compte  faire  dans  le  courant  de 

1.  Leçon  du  4  décembre  1896. 
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cette  année,  sur  d'autres  exemples  de  tumeurs  cérébrales.  Ce 
sera  pour  moi  l'occasion  d'entreprendre  une  étude  clinique  des 
localisations  cérébrales.  Cette  étude  doit  vous  intéresser  à 
deux  points  de  vue  surtout  :  au  point  de  vue  du  diagnostic  ;  au 
point  de  vue  du  lraite?ne?it  qui,  sauf  de  rares  exceptioHS  (j'ai 
en  vue  les  néoplasmes  syphilitiques),  ressortit  presque  exclusi- 
vement à  l'intervention  opératoire,  en  tant  qu'il  s'agit  des  tu- 
meurs dites  cérébrales,  des  tumeurs  intra-ci'âniennes. 


La  malade  dont  il  s'agit,  une  nommée  X...,  est  actuellement 
âgée  de  22  ans.  Deux  faits  qui  ont,  à  mes  yeux,  une  grosse 
importance,  sont  à  relever  dans  ses  antécédents  héréditaires  : 
le  père  de  X...  est  mort  à  l'âge  de  42  ans,  emporté  par  une 
tuberculose  chronique.  La  mère,  qui  vit  encore,  est  une  «  grande 
nerveuse  »  ;  à  plusieurs  reprises,  elle  a  présenté  des  accidents 
dont  l'origine  hystérique  et  neurasthénique  est  manifeste.  Au 
surplus,  deux  ou  trois  de  ses  enfants  sont  morts  d'une  ménin- 
gite. 

X...  est  née  à  terme,  à  la  suite  d'un  accouchement  facile. 
Bien  portante  jusqu'à  l'âge  de  20  mois,  elle  a  eu  ensuite  une 
poussée  fébrile,  accompagnée  de  somnolence,  de  vomissements, 
de  maux  de  tête,  en  présence  desquels  le  médecin  traitant  a  pro- 
noncé le  mot  de  méningite.  Il  est  difficile  de  savoir,  d'après  les 
quelques  renseignements  que  nous  avons  pu  recueillir,  ce  qu'a 
été  au  juste  cette  première  atteinte.  Incidemment,  je  crois  devoir 
vous  rappeler  combien  il  faut  tenir  pour  suspect  le  diagnostic 
de  méningite,  toutes  les  fois  qu'il  s'applique  à  une  maladie 
terminée  par  la  guérison.  Aussi  bien,  nous  pouvons  admettre, 
sans  une  grande  chance  d'erreur,  que  chez  X...  il  s'est  agi 
d'une  atteinte  de  méniiigisme.  Nous  savons  aujourd'hui  que  les 
atteintes  de  ce  genre  sont  fréquentes  chez  les  tout  jeunes 
enfants.  C'est  un  point  sur  lequel  MM.  Gomby  et  Dupré  ont 
attiré  l'attention  des  médecins,  il  n'y  a  pas  très  longtemps. 
M.  Hutinel,  dans  une  récente  communication  à  la  Société 
médicale  des  hôpitaux,  est  revenu  sur  le  même  sujet.  A 
M.  Gilles  de  la  Tourette,  qui  soulignait  ce  que  le  mot  de  ménin- 
gisme  a  de  vague,  M.  Hutinel  a  répondu  qu'il  s'agissait  d'acci- 
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dents  qui  simulent  à  s'y  méprendre  la  méningite  tuberculeuse, 
mais  qui  n'ont  d'elle  que  les  apparences;  accidents  qui  sur- 
viennent chez  les  jeunes  enfants,  dans  le  cours  des  infections  et 
des  intoxications  :  streptococcies,  infections  graves  de  l'intes- 
tin, grippe,  etc.  Tantôt  ils  se  dissipent  sans  laisser  de  traces, 
tantôt  ils  aboutissent  à  un  dénouement  fatal,  mais  alors, 
l'autopsie  ne  laisse  rien  découvrir  du  côté  des  méninges,  qui 
puisse  les  expliquer.  Il  est  donc  vraisemblable  que  ces  désordres 
pseudo-méningitiques  sont  occasionnés  par  des  toxines. 

Toujours  est-il  que  notre  malade  s'est  complètement  rétablie 
de  sa  prétendue  méningite.  A  S  ans,  elle  a  eu  la  rougeole  et  la 
coqueluche  ;  ces  deux  atteintes  n'ont  pas  davantage  laissé  de 
traces  apparentes. 

A  partir  de  l'âge  de  7  ans,  X...,  d'après  ce  que  raconte  sa 
mère,  s'est  révélée  comme  une  enfant  extrêmement  émotive, 
dormant  mal  la  nuit,  fréquemment  réveillée  par  des  cauche- 
mars, sujette  aux  terreurs  nocturnes. 

Vers  l'âge  de  10  ans,  à  la  suite  d'une  légère  contrariété, 
X...  a  eu  une  série  d'attaques  de  nerfs,  pendant  la  durée  des- 
quelles elle  s'est  plainte  de  fortes  douleurs  à  l'épigastre.  Ces 
attaques,  qui  étaient  pour  ainsi  dire  subintrantes,  ont  duré  plu- 
sieurs jours  et  plusieurs  nuits  de  suite;  elles  ne  se  sont  pas 
accompagnées  de  perte  de  la  connaissance. 

Ala  même  époque,  X...  est  devenue  sujette  à  des  tics  mul- 
tiples du  visage;  ces  tics  ont  persisté  pendant  plusieurs  années. 
J'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  signaler  la  signification  de  ces 
tics  en  tant  que  stigmates  de  dégénérescence. 

X...  avait  15  ans,  lorsqu'elle  perdit  son  père  qu'elle  aimait 
énormément.  Elle  en  éprouva  un  vif  chagrin,  et  son  caractère 
changea  du  tout  au  tout.  Jusque-là  elle  avait  la  gaieté  habi- 
tuelle à  son  âge;  elle  devint  taciturne,  concentrée  sur  elle- 
même.  Elle  ne  parlait  de  rien  moins  que  de  se  tuer  sur  la 
tombe  de  son  père.  En  même  temps  elle  devint  d'une  extrême 
jalousie  ;  elle  accusait  sa  mère  d'avoir  des  préférences  pour  un 
de  ses  frères.  Je  vous  donne  tous  ces  détails,  afin  de  bien  vous 
édifier  sur  l'état  psychique  de  la  malade,  à  l'époque  dont  je 
vous  parle. 

X...  a  été  réglée  tard,  à  l'âge  de  18  ans;  ses  époques  ont 
toujours  été  très  irrégulières. 
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J'en  arrive  au  début  de  la  maladie  actuelle.  Il  y  a  deux  ans 
et  demi,  X...,  qui  est  couturière  de  son  état,  remarqua  que  sa 
démarche  devenait  titubante  et  que  ses  jambes  se  fatiguaient 
vite  ;  en  même  temps  elle  perdit  l'appétit  et  elle  se  mit  à  éprou- 
ver un  sentiment  de  malaise  général.  La  faiblesse  des  jambes 
alla  en  s'accentuant,  ainsi  que  les  allures  chancelantes  de  la 
démarche;  X...  s'en  allait  comme  une  femme  ivre.  Elle  n'en 
continua  pas  moins  son  métier  de  couturière  pendant  l'année 
qui  suivit. 

Au  mois  de  juillet  1895,  un  matin,  X...,  pendant  qu'elle 
s'occupait  aux  travaux  de  son  ménage,  fut  prise  subitement 
d'un  grand  malaise  et  d'une  sensation  de  défaillance.  Elle  n'eut 
que  le  temps  de  cogner  au  plafond,  pour  réclamer  du  secours, 
puis  elle  tomba  sur  le  plancher  comme  une  masse  inerte. 
D'après  ce  que  lui  ont  raconté  les  personnes  accourues  auprès 
d'elle,  elle  était  d'une  extrême  pâleur;  elle  avait  les  yeux  clos; 
sa  respiration  était  à  peine  perceptible,  ses  membres  étaient 
en  résolution  complète.  Elle  n'a  pas  eu  d'écume  à  la  bouche, 
elle  n'a  pas  eu  non  plus  d'incontinence  des  sphincters.  Au  bout 
de  quelques  minutes,  elle  revint  à  elle,  ne  se  rappelant  rien  de 
ce  qui  s'était  passé  à  partir  du  moment  où  elle  avait  frappé  au 
plafond.  Plus  que  jamais  elle  était  faible  sur  ses  jambes,  et  elle 
trébuchait  en  marchant.  L'anorexie  devint  complète;  X...  avait 
de  la  fièvre. 

Au  bout  de  deux  jours,  la  fièvre  redoubla;  il  s'y  associa  une 
céphalalgie  tellement  violente  qu'X. . .  se  serrait  les  régions  parié- 
tales entre  les  mains,  en  criant  :  «  Ma  tête,  ma  tête  !  »  Puis 
elle  tomba  dans  un  véritable  accès  de  délire  maniaque,  pen- 
dant lequel  elle  proférait  des  paroles  incohérentes. 

Cette  situation  dura  environ  une  huitaine  de  jours,  avec 
des  alternatives  d'aggravation  et  d'amélioration.  C'est  surtout 
entre  10  heures  du  soir  et  minuit  que  l'agitation  parvenait  à 
son  comble.  En  dernier  lieu,  elle  dégénéra  en  une  violente 
attaque  de  convulsion. 

Le  médecin  traitant,  peu  fixé  sur  la  nature  de  ces  acci- 
dents, et  très  inquiet  de  la   situation,   fit  transporter  X...  à 
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l'hôpital  Necker.  Il  faut  croire  que,  dans  le  service  où  elle  fut 
hospitalisée,  on  méconnut  la  gravité  de  la  situation,  car  au  bout 
de  huit  jours  on  renvoya  la  malade  chez  elle.  Dans  la  rue,  elle 
fut  prise  pour  une  femme  ivre,  tant  sa  démarche  était  titu- 
bante. 

Pendant  trois  semaines,  elle  resta  chez  elle,  passant  la  plus 
grande  partie  de  ses  journées  au  lit.  Elle  se  plaignait  sans  cesse 
de  sa  tête  ;  parfois  elle  déraisonnait.  Ses  nuits  étaient  troublées 
par  des  cauchemars;  il  lui  arrivait  de  crier  au  feu,  à  l'assas- 
sin, etc. 

Pendant  un  séjour  de  trois  semaines  queX...  fit  ensuite  à 
la  campagne,  chez  une  de  ses  tantes,  la  céphalalgie  se  calma, 
Fappétit  revint  ainsi  que  le  sommeil;  la  démarche  conservait 
son  caractère  titubant.  A  cette  époque,  deux  symptômes  très 
importants  firent  leur  apparition  :  la  malade  perdit  peu  à  peu 
l'ouïe  et  la  vue.  Au  dire  de  X...,  c'est  l'ouïe  qui  a  été  atteinte  en 
premier  lieu.  Toujours  est-il  que  la  surdité  se  développa  plus 
rapidement  que  la  cécité.  En  quelques  mois  du  reste,  l'aboli- 
tion de  l'ouïe  et  de  la  vue  était  complète. 

C'est  dans  cet  état  que  la  malade  revint  à  Paris,  au  mois 
de  septembre  de  l'année  dernière  (1895).  J'ajoute  qu'elle  ne 
souffrait  plus  de  la  tète  et  qu'elle  était  plus  gaie.  Mais  cette 
accalmie  dura  une  quinzaine  tout  au  plus.  Le  22  décembre, 
la  malade  nous  fut  amenée  à  la  Salpêtrière. 


En  somme,  du  récit  relativement  long  que  je  viens  de  vous 
faire,  vous  devez  retenir  que  cette  jeune  fille,  fortement  enta- 
chée par  l'hérédité  neuropathique,  a  présenté  successivement 
les  accidents  que  voici  : 

Une  certaine  difficulté  de  la  démarche  qui  est  devenue  titu- 
bante ;  des  maux  de  tête  extrêmement  violents  ;  des  attaques, 
les  unes  syncopales,  les  autres  épileptiformes  ;  des  accès  de  ver- 
tige; de  l'excitation  maniaque  ;  de  l'agitation  nocturne.  Après 
une  phase  d'accalmie,  de  très  courte  durée,  la  céphalalgie  et 
les  phénomènes  d'excitation  sont  rentrés  en  scène  ;  en  même 
temps  que  la  démarche  devenait  de  plus  en  plus  difficile,  l'ouïe 
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et  ]a  vue  se  sont  mises  à  baisser  progressivement;  au  bout  de 
quelques  mois,  la  surdité  et  la  cécité  étaient  complètes. 

C'est  dans  cet  état  que  la  malade  s'est  présentée  à  nous. 
Grande  et  d'apparence  robuste,  d'un  embonpoint  presque  exces- 
sif pour  son  âge,   elle  portait  sur   la  figure  l'empreinte   des 


FiG  IG. 


souffrances  physiques  qu'elle  avait  endurées.  Son  visage  était 
blême,  ses  traits  tirés  ;  son  regard  avait  une  expression  d'indé- 
finissable tristesse  (fig.  16). 

En  parlant  très  fort,  on  parvenait  encore  à  se  faire  entendre 
de  X...  et  à  entrer  en  conversation  avec  elle;  mais  ces  entre- 
tiens étaient  rendus  très  pénibles  par  les  efforts  qu'ils  nécessi- 
taient de  part  et  d'autre. 
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L'examen  de  l'ouïe,  pratiqué  à  l'aide  d'une  montre,  révélait 
l'existence  d'une  surdité  à  peu  près  complète,  des  deux  côtés, 
et  cela  aussi  bien  quand  la  montre  était  tenue  à  une  faible  dis- 
tance de  l'oreille  que  lorsqu'elle  était  appliquée  sur  le  crâne, 
sur  les  apophyses  mastoïdes,  sur  la  racine  du  nez.  Avec  l'au- 
diphone  on  n'obtenait  presque  aucune  perception.  De  plus,  la 
pression  centripète  du  nerf  auditif  ne  déterminait  pas  de  ver- 
tige, preuve  que  les  tympans  étaient  scléreux. 

A  l'inspection  de  la  face,  nous  avons  été  frappés  de  ce  que 
la  malade  tenait  ses  paupières  un  peu  plus  abaissées  que  nor- 
malement ;  elle  avait  d'ailleurs  une  certaine  difiiculté  à  les  rele- 
ver. Il  n'y  avait  aucune  trace  de  paralysie  des  muscles  de  l'œil. 
Les  pupilles  réagissaient  bien  aux  impressions  lumineuses  et 
aux  efforts  d'accommodation.  La  malade  se  plaignait  de  ne 
presque  plus  voir  clair.  Cependant,  lorsqu'elle  approchait  un 
livre  à  une  faible  distance  de  ses  yeux,  elle  parvenait  encore  à 
lire;  la  lecture,  qui  était  son  unique  distraction,  l'occupait  des 
heures  entières. 

L'examen  ophthalmoscopique  a  fait  constater  ce  qui  suit  : 
Les  deux  pupilles  étaient  plus  larges  qu'à  l'état  normal,  d'une 
teinte  grisâtre  ;  leurs  bords  étaient  le  siège  d'une  sufFusion  sé- 
reuse très  nette;  les  artères  étaient  rétrécies  ;  les  veines  dila- 
tées, tortueuses. 

Les  mouvements  des  lèvres,  de  la  langue,  des  mâchoires 
s'effectuaient  d'une  façon  absolument  normale.  La  malade 
répondait  avec  netteté  aux  questions  qu'on  lui  adressait  d'une 
voix  suffisamment  forte.  Ses  réponses  ne  trahissaient  pas  le 
moindre  trouble  psychique,  mais  une  sorte  d'apathie,  bien 
justifiée  d'ailleurs. 

X...  n'avait  plus  de  maux  de  tête  ;  elle  ne  se  plaignait  plus 
que  de  l'état  de  sa  vue  et  de  son  ouïe.  L'appétit  lui  était  revenu 
en  partie  ;  ses  digestions  se  faisaient  à  peu  près  normalement. 
Je  crois  devoir  insister  sur  l'absence  de  vomissements. 

La  force  musculaire  des  membres,  explorée  tandis  que  la 
malade  était  assise  sur  une  chaise  ou  couchée  sur  un  lit,  a  été 
trouvée  intacte.  Dans  ces  mêmes  attitudes,  tous  les  mouve- 
ments physiologiques  s'exécutaient  avec  précision,  et  sans  le 
moindre  défaut  de  coordination.  Par  contre,  sitôt  que  la  malade 
levée  sur  son  séant  essayait  de  faire    quelques   pas,   elle  se 
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mettait  à  marcher  comme  l'eût  fait  une  personne  en  état 
d'ivresse  ;  elle  oscillait  tantôt  à  droite,  tantôt  à  gauche,  et 
malgré  qu'elle  écartât  les  deux  pieds,  elle  était  toujours  en 
imminence  de  tomber.  Du  reste,  il  lui  suffisait  de  précipiter  un 
peu  son  allure,  pour  choir  sur  le  sol. 

A  cela  se  réduisaient  les  désordres  du  mouvement.  J'ajoute 
que  les  réflexes  tendineux  étaient  manifestement  exagérés, 
aux  quatre  membres,  sans  qu'il  fût  possible  de  provoquer  le 
phénomène  de  la  trépidation  spinale  ;  les  réflexes  cutanés 
étaient  normaux. 

Il  n'existait  pas  de  troubles  de  la  sensibilité  objective.  Les 
sphincters  fonctionnaient  régulièrement.  Les  urines  avaient 
une  composition  normale. 


Dans  la  suite,  le  trouble  de  la  vue  et  de  l'ouïe  est  allé  en 
s'aggravant.  X...  est  devenue  complètement  sourde  et  aveugle; 
depuis  environ  six  mois,  elle  ne  peut  plus  se  mettre  en  com- 
munication avec  le  monde  extérieur  que  par  l'entremise  du 
toucher.  On  conçoit  que  dans  ces  conditions  l'intelligence  de  la 
malade  ait  baissé,  pour  devenir  lourde  et  torpide.  En  même 
temps,  la  mémoire  s'est  affaiblie.  Cependant  X...,  avec  le  seul 
secours  du  toucher,  parvient  encore  à  reconnaître  certaines  per- 
sonnes avec  lesquelles  elle  est  en  relation  depuis  longtemps. 

Actuellement  (4  décembre  1896),  l'état  de  X...  n'a  pas  subi 
de  changement  bien  notable.  On  ne  peut  plus  se  mettre  en  com- 
munication avec  la  malade  que  par  le  procédé  suivant:  On  lui 
saisit  la  main  droite,  on  allonge  l'index  de  cette  main^  et  on 
lui  fait  décrire  les  lettres  des  mots  dont  on  se  propose  de  lui 
faire  comprendre  le  sens.  Par  l'image  motrice  qu'on  développe 
ainsi,  on  réussit  à  réveiller  l'image  auditive  dans  les  centres 
du  langage  intérieur. 

Quant  au  reste,  la  démarche  est  devenue  de  plus  en  plus 
défectueuse  ;  la  titubation  est  plus  accusée  que  jamais.  Lorsque 
la  malade  essaie  de  marcher,  ses  jambes  s'embarrassent  l'une 
dans  l'autre,  et  elle  tombe  tantôt  d'un  côté,  tantôt  de  l'autre. 

Les  réflexes  tendineux  sont  peut-être  un  peu  affaiblis. 
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Récapitulons  maintenant,  dans  ses  principaux  traits,  le  récit 
que  vous  venez  d'entendre. 

Tout  compte  fait,  trois  grands  symptômes  dominent  la 
situation,  ce  sont  : 

La  'perle  totale  de  la  vue  ; 

hdi  perte  totale  de  Vouie  ; 

Le  caractère  titubant  de  la  démarche. 

Autour  de  ces  trois  manifestations  capitales,  d'autres  se 
groupent,  qui  sont  de  moindre  importance,  eu  égard  à  leur 
valeur  séméiologique  ;  je  veux  parler  de  Vapathie,  à^V  affaiblis- 
sement de  r intelligence,  de  la  diminution  de  la  mémoire. 

Voilà  pour  l'état  actuel.  Or  nous  avons  à  tenir  compte  de 
l'évolution  morbide,  qui  a  été  progressive  et  qui  a  embrassé  une 
durée  de  deux  années  et  demie.  Nous  avons  à  tenir  compte  du 
terrain  sur  lequel  a  évolué  la  maladie,  et  qui  est  entaché  de  la 
prédisposition  morbide.  Nous  avons  à  tenir  compte  surtout  de 
certaines  manifestations  antécédentes  :  les  vertiges,  les  crises 
nerveuses,  les  maux  de  tête  si  violents,  les  accès  de  délire 
maniaque,  les  attaques  épileptiformes  et  syncopales. 


$    ^ 


Diagnostic.  —  En  présence  d'un  pareil  ensemble  sympto- 
matique,  qui  a  mis  quelques  années  à  se  dérouler  pour  aboutir 
à  l'état  actuel,  le  diagnostic  ne  saurait  prêter  à  de  grandes  hési- 
tations. Il  faut  qu'il  rende  compte  d'abord  des  trois  manifes- 
tations cardinales  :  de  la  disparition  progressive  de  l'ouïe,  de  la 
disparition  progressive  de  la  vue,  et  du  caractère  titubant  de  la 
démarche,  tout  en  se  conciliant  avec  les  épisodes  accessoires, 
vertiges,  délire,  etc. 

On  pourrait,  à  la  rigueur,  soupçonner  l'urémie  chronique 
d'être  en  cause,  étant  donné  que  dans  la  symptomatologie  de 
cette  forme  d'auto-intoxication  figurent  précisément  la  perte  de 
l'ouïe,  la  perte  de  la  vue,  une  céphalée  opiniâtre  et  violente, 
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les  accès  de  délire,  etc.  Mais  d'abord,  notre  malade  n'est  pas 
en  état  d'urémie  ;  elle  ne  présente  aucun  signe  d'une  lésion 
rénale.  En  second  lieu,  dans  les  cas  d'urémie  chronique,  les 
troubles  en  question  ne  se  présentent  pas  avec  la  netteté,  avec 
la  fixité,  avec  la  progressivité  que  nous  leur  trouvons  chez 
notre  malade. 

Une  fois  écartée  l'hypothèse  de  l'urémie,  le  champ  des  sup- 
positions se  restreint  singulièrement.  Seule,  une  affection  de 
l'encéphale  pourra  nous  rendre  compte  de  l'ensemble  des  acci- 
dents présentés  par  cette  jeune  femme.  Or  elles  ne  sont  pas 
nombreuses,  les  affections  de  l'encéphale  qui,  évoluant  avec  la 
progressivité  que  vous  savez,  se  traduisent  à  la  fois  par  des 
désordres  de  la  locomotion  d'un  caractère  si  net,  par  la  perte 
de  l'ouïe  et  de  la  vue,  sans  compter  les  manifestations  acces- 
soires sur  lesquelles  je  ne  reviens  pas  en  détail.  Je  ne  vois 
guère  que  la  sclérose  en  plaques  et  les  tumeurs  cérébrales, 
qui  puissent  entrer  en  ligne  de  compte.  Il  ne  saurait  être  ques- 
tion, dans  le  cas  présent,  d'une  de  ces  lésions  de  déficit,  causée 
par  une  hémorrhagie,  par  un  ramollissement  ;  en  effet,  pour 
rendre  compte  de  l'ensemble  des  accidents  présentés  par  notre 
malade,  des  lésions  de  cet  ordre  devraient  occuper  des  poinis 
de  l'encéphale  trop  éloignés  et  trop  multiples  pour  qu'une 
pareille  hypothèse  soit  acceptable,  et  encore  se  concilierait-elle 
mal  avec  l'évolution  morbide. 

Examinons  donc  les  deux  hypothèses  que  je  viens  de  for- 
muler. 


Se  peut-il  que,  chez  notre  malade,  nous  ayons  affaire  à  un 
cas  de  sclérose  en  "plaques  ? 

Certes,  rien  dans  son  cas  ne  rappelle  la  sclérose  en  plaques 
classique,  avec  son  appareil  symptomatique  bien  connu. 
Mais  à  côté  de  cette  forme  commune,  intégrale,  il  en  existe 
d'autres;  formes  frustes,  irrégulières,  j'ai  eu  plusieurs  fois 
l'occasion  de  vous  en  montrer  des  exemples.  Parmi  ces  formes- 
frustes,  il  en  est  qui  peuvent  simuler  la  symptomatologie  des 
lésions  circonscrites  de  l'encéphale,  et  en  particulier  du  cervelet. 
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Témoin  le  cas  si  intéressant,  publié  par  le  professeur  Pierret*, 
de  Lyon  et  celui  publié  plus  récemment  par  MM.  H.  Royer 
et  J.  Collet'. 

Pour  en  revenir  au  cas  de  notre  malade,  nous  pourrions  sup- 
poser, chez  elle,  l'existence  de  plaques  de  sclérose  peu  nombreu- 
ses, à  siège  exclusivement  encéphalique,  qui  auraient  détruit 
à  la  fois  les  nerfs  acoustiques,  les  nerfs  optiques,  et  certaines 
parties  du  cervelet.  Il  y  aurait  là  de  quoi  expliquer  les  trois 
manifestations  cardinales,  présentées  par  A...,  l'abolition  de 
l'ouïe,  l'abolition  de  la  vue,  et  le  caractère  titubant  de  la 
démarche.  Mais  outre  ce  que  l'hypothèse  de  localisations  aussi 
exclusives  a  de  forcé,  il  y  a  lieu  de  tenir  compte  de  l'évolution 
essentiellement  progressive  du  cas  ;  il  y  a  lieu  de  tenir  compte 
des  manifestations  accessoires,  délire,  excitation  maniaque, 
maux  de  tête  aussi  tenaces  que  violents.  Tout  cela  ne  se  concilie 
pas  davantage  avec  l'hypothèse  en  question. 

N'empêche  que  je  tiens  à  faire  des  réserves  qui  me  sont 
dictées  par  des  erreurs  de  diagnostic  commises  dans  des  cas 
analogues  à  celui  de  notre  malade.  Il  se  pourrait,  à  la  rigueur, 
que  nous  ayons  affaire,  chez  elle,  à  une  de  ces  formes  irrégu- 
lières de  sclérose  en  plaques,  mais  tel  n'est  pas  mon  avis. 


*   * 


Reste  l'hypothèse  d'une  tumeur  cérébrale.  A  plusieurs 
reprises,  j'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  dire  que  cette  dénomi- 
nation est  appliquée  indistinctement  aux  tumeurs  qui  siègent 
dans  la  boîte  crânienne  en  n'importe  quel  point  de  l'encé- 
phale, dans  la  profondeur  de  celui-ci,  à  sa  surface,  ou  dans  les 
méninges.  J'ai  eu  l'occasion  de  vous  dire  comment  on  a  été 
amené  à  donner  à  cette  dénomination  un  sens  aussi  étendu.  On 
a  pris  en  considération  ce  fait,  que  les  tumeurs  encéphaliques 
de  n'importe  quel  siège  ont,  dans  leur  expression  symptoma- 
tique,  des  traits  communs  :  une  céphalalgie  plus  ou  moins  vio- 

1.  C.  PiERREï.  —  Note  sur  un  cas  d'atrophie  périphérique  du  cervelet.  Archives 
de  Phj/siolof/ie,  1813. 

2.  n.  Royer  et  J.  Collet.  —  Sur  une  lésion  systématisée  du  cervelet,  etc.  Archives 
de  Neurologie,  novembre  1893,  p.  353. 
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lente,  du  vertige,  des  attaques  épileptiformes  ou  syncopales,  des 
vomissements,  etc.  Abstraction  faite  du  dernier,  ces  symptômes 
se  rencontrent  précisément  chez  notre  malade. 

Or,  indépendamment  de  ces  manifestations  qui,  par  elles- 
mêmes,  seraient  déjà  de  nature  à  nous  orienter  dans  la  voie  de 
cette  hypothèse  un  peu  vague  de  tumeur  cérébrale,  il  en  est 
trois  autres,  dont  la  signification  est  à  la  fois  plus  concluante  et 
plus  précise;  je  veux  parler  de  la  perte  de  l'ouïe,  de  la  peinte  de 
la  vue,  de  la  titubation. 

Non  seulement  ces  trois  symptômes  sont  de  nature  à  accen- 
tuer nos  présomptions  en  faveur  de  l'existence  d'une  tumeur 
cérébrale  ;  ils  sont  propres  à  nous  éclairer  sur  le  siège  présumé 
de  la  tumeur. 

Pour  mieux  vous  édifier  sur  ces  deux  points,  laissez-moi 
vous  rappeler  quelques  notions  classiques,  relatives  au  méca- 
nisme pathogénique  des  accidents  causés  par  les  tumeurs  céré- 
brales. 


Je  suppose  le  cas  où  une  néoplasie  susceptible  d'accroisse- 
ment, telle  qu'une  tumeur,  s'est  formée  à  la  surface  du  cerveau. 
Quel  que  soit  le  siège  de  cette  tumeur,  il  en  résultera  une  dimi- 
nution de  capacité  de  la  boîte  intra-crânienne,  et  une  augmen- 
tation de  la  pression  qui  règne  dans  cette  cavité.  Pour  peu  que 
la  tumeur  continue  de  s'accroître,  elle  agira  par  compression 
sur  la  région  encéphalique  adjacente,  d'abord  en  l'irritant  et 
plus  tard  en  la  désorganisant.  Tous  les  éléments  de  la  sympto- 
matologie  des  tumeurs  cérébrales  découlent  de  là.  Tous  ils  se 
ramènent  soit  à  des phénomè?ies  de  compression  générale,  soit  à 
des  phéno7nènes  dirritation  ou  de  destruction  locale,  ces  der- 
niers traduisant  la  souffrance  de  la  région  encéphalique  qui 
doit  subir  les  atteintes  directes  du  néoplasme. 

Yoilà  le  programme  général  des  accidents  qui  traduisent 
le  retentissement  délétère  des  tumeurs  intra-cràniennes  sur 
l'encéphale.  Mais  ce  programme  comporte  des  exceptions.  Il 
arrivera  par  exemple  qu'une  tumeur  se  développe  très  lente- 
ment, et  progressivement,  de  telle  sorte  que  l'encéphale  trouve 
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à  s'adapter  à  la  compression  progressive  qu'il  subit,  sans  ma- 
nifester de  souffrance  bien  nette.  Soit  dit  en  passant,  c'est 
tout  le  contraire  qui  est  arrivé  chez  notre  malade.  Chez  elle, 
les  symptômes  ont  été  bruyants,  tapageurs  pendant  une 
première  période,  et  les  manifestations  qui  subsistent,  pour 
n'avoir  plus  rien  de  bruyant,  n'en  sont  pas  moins  des  plus 
accentuées. 

Il  est  donc  entendu  que  les  phénomènes  en  rapport  avec  une 
tumeur  cérébrale  sont  de  deux  ordres  :  phénomènes  de  compres- 
sion générale,  phénomènes  de  compression  locale.  La  céphalée 
figure  en  tète  des  premiers.  Elle  a  été  d'une  violence  et  d'une 
ténacité  exceptionnelles,  chez  notre  malade.  De  plus,  elle  s'est 
accompagnée  d'un  véritable  état  d'excitation  maniaque.  De  pa- 
reils désordres  démentiels  figurent  au  nombre  des  conséquences 
possibles  de  la  compression  générale,  exercée  par  les  tumeurs 
intra-crâniennes.  Le  vertige,  les  attaques  syncopales,  la  tor- 
peur intellectuelle,  qui  ont  été  notés  chez  notre  malade, 
comptent  parmi  les  symptômes  du  même  ordre.  Enfin  la  névrite 
œdémateuse,  qui  a  été  constatée  chez  X...,  peut  être  indifférem- 
ment, selon  les  cas,  un  phénomène  de  compression  générale, 
ou  un  phénomène  de  compression  locale.  L'intéressant  est  de 
savoir  que,  presque  toujours,  la  névrite  œdémateuse  est  la  con- 
séquence d'une  tumeur  cérébrale.  Chez  notre  malade,  elle 
paraît  être  en  rapport  avec  une  compression  locale  ;  nous 
aurons  donc  à  en  tenir  compte  dans  la  détermination  du  dia- 
gnostic topographique,  dont  je  vais  m'occuper  maintenant. 


Du  moment  que  toutes  les  présomptions  parlent  dans  le  sens 
d'une  tumeur  cérébrale,  il  nous  reste  à  préciser  le  siège  de 
cette  tumeur.  Trois  symptômes  sont  à  faire  entrer  en  ligne  de 
compte,  pour  la  détermination  de  ce  siège;  ce  sont  eux  que  j'ai 
qualifiés  de  symptômes  cardinaux.  Le  premier  en  date  est  la 
litubation.Ce  désordre  de  la  marche  s'est  développé  d'une  façon 
lente  et  progressive.  Actuellement,  il  se  manifeste  aussi  bien 
pendant  le  stationnement  que  pendant  la  marche.  La  titubation 
est  tellement  prononcée  qu'à  différentes  reprises  elle  a  valu  à 
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la  malade  l'accusalion  d'ivresse.  Elle  détermine  des  chutes  fré- 
quentes, qui  se  font  indifféremment  dans  un  sens  ou  dans  un 
autre.  Enfin  elle  coïncide  avec  un  certain  degré  d'asthénie  mus- 
culaire. Or  un  pareil  désordre  de  la  marche  et  de  l'équilibration 
doit  éveiller  de  prime  abord  l'idée  d'une  lésion  du  cervelet. 
L'exagération  des  réflexes  tendineux,  sans  trépidation  spinale, 
dépose  dans  le  même  sens,  ainsi  qu'il  résulte  des  récents  travaux 
de  Russel  et  de  Horsley,  sur  les  symptômes  des  lésions  destruc- 
trices du  cervelet. 

Non  pas  que  le  caractère  titubant  de  la  démarche  entraîne 
fatalement  le  diagnostic  de  lésion  du  cervelet,  et  dans  notre  cas, 
il  s'agirait  d'une  tumeur.  La  vérité  est  celle-ci  :  la  titubation 
ne  manque  presque  jamais  dans  les  cas  de  lésion  du  cervelet  ; 
par  contre  on  l'a  observée,  mais  à  titre  tout  à  fait  exceptionnel, 
dans  des  cas  de  lésions  encéphaliques  qui  n'avaient  aucun  rap- 
port direct  avec  le  cervelet.  C'est  ainsi  que  Bruns'  a  publié 
quatre  observations  de  tumeurs  des  lobes  frontaux,  qui  se  sont 
accompagnées  de  troubles  de  l'équilibration. 


Demandons-nous  maintenant  si  cette  hypothèse  relative  au 
siège  de  la  tumeur  présumée  cadre  avec  les  deux  autres 
symptômes  cardinaux,  constatés  chez  notre  malade.  En  d'autres 
termes  :  une  tumeur  agissant  sur  le  cervelet,  peut-elle  du  même 
coup  agir  sur  la  vue  et  sur  l'ouïe,  et  amener  une  suppression 
progressive  de  ces  deux  fonctions? 

Oui,  Messieurs,  la  chose  est  possible.  Localisée  d'une  cer- 
taine façon,  une  tumeur  peut  à  la  fois  nous  rendre  compte  des 
désordres  de  l'équilibration,  de  la  perte  de  l'ouïe  et  de  la  perte  de 
la  vue.  Pour  vous  en  convaincre,  si  vous  ne  l'êtes  déjà,  il  me 
suffira  de  faire  appel  à  vos  connaissances  d'anatomie.  Les  deux 
planches  qui  sont  placées  devant  vous  vont  nous  servir  de  guide 
dans  le  cours  de  cette  digression. 

Vous  voyez  (fig.  17)  la  position  qu'occupe  le  cervelet,  au-des- 
sus du  bulbe  et  de  la  protubérance;  vous  voyez  que  sa  face 

1 .  Bruns.  —  L'eber  Stœrungen  des  Gleichgewichts  bei  S tirnhirntumoren  {Deutsche 
medicinische  Wochenschrift,  1892,.  n°7). 
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inférieure  constitue  la  paroi  supérieure  du  quatrième  ventri- 
cule, vous  voyez  que  la  paroi  inférieure  de  ce  ventricule  est 
formée  par  une  portion  de  la  face  postérieure  de  la  région 
bulbo-protubérantielle.  Remarquez  aussi  que  les  trois  pédon- 
cules cérébelleux,  le  supérieur,  le  moyen  et  l'inférieur,  qui 
relient  le  cervelet  aux  autres  parties  de  l'encéphale,  se  détachent 


\^z 


FiG.  17.  —    Testlt  :  Anatomie.) 

1,  corps  calleux.  — 2.  trigonc  cérébral.  —  12,  glande  pinéale.  — 13,  commissure  blanche  anté- 
rieure. —  14.  tubercules  quadrijumeaux.  —  15,  pédoncule  cérébral.  —  16,  protubérance. 
—  17,  bulbe  rachidien.  —  18,  cervelet.  —  19,  arbre  de  vie.  —  20,  aqueduc  de  Sylvius. 


d'un  point  d'origine  commun.  Ce  point  d'origine  correspond,  de 
chaque  côté,  à  l'angle  latéral  du  quatrième  ventricule  (fig.  48). 
Rappelez-vous,  d'autre  part,  que  le  nerf  acoustique,  en  sa 
qualité  de  nerf  exclusivement  sensitif,  a  son  noyau  d'origine 
réelle  en  dehors  de  l'axe  cérébro-spinal,  dans  le  ganglion  de 
Corti  et  dans  le  ganglion  de  Scarpa.  Du  fond  du  conduit  auditif 
interne  le  nerf  acoustique  se  porte  vers  la  partie  la  plus  reculée 
du  sillon  horizontal  qui  sépare  la  protubérance  du  bulbe  ;  là  il  se 
termine  par  deux  racines. 
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Une  racine  externe,  appelée  encore  postérieure  ou  cochléaire 
(fig.  19),  qui  contourne  le  pédoncule  cérébelleux  inférieur,  et 
qui  va  se  terminer  dans  un  amas  de  substance  grise,  qu'elle 
divise  en  deux  noyaux  :  le  noyau  dit  antérieur  de  l'acous- 
tique, et  le  tuber- 
cule acoustique 
latéral ; 

Une  racine 
interne,  appelée 
encore  anté- 
rieure ou  vesti- 
bulaire,  qui  passe 
entre  le  pédon- 
cule cérébelleux 
inférieur  et  la 
racine  descen- 
dante ou  bul- 
baire du  triju- 
meau ;  puis  elle 
va  se  répandre 
dans  trois  amas 
gris,  situés  sous 
le  plancher  du 
quatrième  ven- 
tricule et  dési- 
gnés sous  les 
noms  de  noyau 
dorsal  externe , 
noyau  dorsal  in- 
terne et  noyau  de 
Bechtereio.  Maiè 
là  n'est  pas  sa  terminaison  définitive;  au  sortir  de  cette  masse 
grise,  la  racine  interne  se  bifurque  en  deux  branches  ascendante 
et  descendante,  sur  le  trajet  desquelles  les  anatomistes  ne  sont 
pas  encore  bien  fixés.  Peu  importe;  l'essentiel  est  que  vous 
ayez  présents  à  l'esprit  les  rapports  du  nerf  acoustique  avec  le 
pédoncule  cérébelleux  inférieur.  Dans  ces  conditions,  il  vous  est 
facile  de  concevoir  qu'une  tumeur  puisse  agir  à  la  fois,  en  les 
comprimant,  sur  le  pédoncule  et  sur  le  nerf  auditif. 


FiG.  18.  —  (Testct  :  Anatomie.) 

1,2  et  3,  pédoncules  cérébelleux  moyens,  supérieurs  et  inférieurs. 
—  12,  pyramides  postérieures.  —  23,  barbes  du  calamus  ou 
stries  acoustiques.  —  VIII,  nerf  auditif. 
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Mais  nous  pouvons  pousser  plus  loin  ce  travail  d'analyse  ; 
nous  poLivons  préciser  davantage  le  siège  de  la  tumeur 
présLimée. 


Remarquez,  en  effet,  Messieurs,  que  pour  expliquer  la  perte 
de  l'ouïe  des  deux  côtés,  il  nous  faut  admettre  que  les  racines 
ou  les  deux  bran- 
ches constituantes 
du  nerf  acoustique 
ont  été  détruites  à 
droite  et  à  gaLiche, 
ou  que  la  destruc- 
tion a  porté  sur  les 
noyaux  gris  situés 
sous  le  plancher  du 
qLiatrième  ventri- 
cule. Cette  dernière 
éventualité  me  pa- 
raît inadmissible, 
car  dans  l'éventua- 
lité  d'Line   tumeur  Fig.  19. 

en    raDDOrt   avec    le  ■'^'  i'^'^'"''  externe  ou  postérieure.   —  2,  noyau  antérieur  de 

^^  l'auditif,  et  3,  tubercule  acoustique.  —  4,  racine  interne  ou 

plancher     du     qua-  antérieure.  —  5,  noyau  dorsal  interne.  —  6,  noyau  dorsal 

,    . ,                        +    ■        1  externe  ou  de  Deiters.  —  7,  noyau  de  Bechterew.  —  8,  ru- 

trieme     VeniriCUie,  j^^n  ^^  Rell. —  9,  racines  inférieures  des  trijumeaux.  — 10, 

nous    devrions    Ob-  faisceaux  pyramidaux. 

server  une  symptomatologie  autrement  complexe  que  celle  que 
nous  avons  relevée  chez  notre  malade.  Il  serait  étonnant  qu'il 
n'existât  ni  albuminurie,  ni  glycosurie,  ni  polyurie;  il  serait 
étonnant  que  ni  la  voie  sensitive  qui  est  au  service  de  la  sensi- 
bilité générale,  ni  la  voie  motrice  ne  fussent  comprimées  dans 
une  certaine  mesure.  Bref,  nous  devrions  nous  trouver  en  pré- 
sence des  troubles  sensitifs  et  moteurs  qLii  ne  manquent  jamais 
dans  les  cas  où  ime  tumcLir  faisant  hernie  dans  le  quatrième 
ventricule  remplit  plus  ou  moins  complètement  cette  cavité. 

Il  ne  me  paraît  pas  non  plus  admissible  que  la  tumeur  soit 
située  à  la  base  du  crâne,  à  la  face  antérieure  ou  ventrale  de 
la    région  protubérantielle.  S'il  en  était  ainsi,  il  faudrait  lui 
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supposer  un  volume  assez  considérable  pour  qu'elle  put  com- 
primer de  chaque  côté  les  deux  nerfs  acoustiques  et  les  deux 
pédoncules  cérébelleux  inférieurs  et  moyens.  Mais  alors,  com- 
ment concevoir  que  d'autres  nerfs  crâniens,  qui  émergent  au 
voisinage  des  nerfs  acoustiques,  en  particulier  la  branche 
motrice  du  trijumeau,  la  septième  et  la  sixième  paire  ne  fussent 
englobés  dans  cette  néoplasie,  sans  compter  les  voies  sensitive  et 
motrice.  Ne  perdez  pas  de  vue,  Messieurs,  que,  dans  la  suppo- 
sition où  je  me  place,  la  tumeur  devrait  avoir  un  prolongement 
antérieur  suffisamment  long  pour  pouvoir  atteindre  les  deux 
nerfs  optiques  ou  le  chiasma. 

Reste  une  dernière  hypothèse,  qui  se  concilie  avec  toutes  les 
circonstances  du  cas;  elle  consiste  à  localiser  la  tumeur  à  la 
face  supérieure  du  bulbe,  en  dehors  du  plancher  du  quatrième 
ventricule,  au  point  où  les  pédoncules  cérébelleux  émergent 
du  cervelet.  Une  tumeur  enserrant  cette  région  doit  détruire 
une  partie  ou  la  totalité  des  deux  pédoncules  cérébelleux  infé- 
rieurs, et  la  totalité  des  deux  nerfs  acoustiques,  ainsi  que  vous 
le  fait  comprendre  le  dessin  placé  devant  vous  (fig.  18).  Sans 
doute  deux  tumeurs  symétriques,  siégeant  l'une  à  droite,  l'autre 
à  gauche,  aux  points  où  le  nerf  acoustique  croise  le  pédoncule 
cérébelleux  inférieur,  expliqueraient  tout  aussi  bien  les  choses; 
mais  cette  supposition,  que  je  ne  rejette  pas  absolument,  a 
quelque  chose  de  forcé,  vous  le  concevez  sans  peine. 


Qu'il  y  ait  deux  tumeurs  ou  qu'il  n'y  en  ait  qu'une,  il  reste 
à  nous  demander  si  une  lésion,  située  comme  je  viens  de  vous  le 
dire,  est  susceptible  d'entraîner  la  perte  totale  de  la  vision  par 
voie  d'atrophie  des  deux  papilles.  Oui,  Messieurs,  il  en  est 
ainsi;  j'ai  déjà  eu  occasion  de  m'expliquer  là-dessus,  dans  le 
courant  de  l'année  dernière,  à  propos  d'un  cas  de  tumeur  du 
cervelet,  qui  s'était  accompagnée  de  perte  totale  de  la  vision. 
Je  ne  puis  que  vous  répéter  les  explications  que  je  vous  ai 
données  à  ce  propos  : 

Une  tumeur  située  à  la  base  du  cervelet  peut,  disais-je, 
entraîner  une  double  atrophie  papillaire  par  le  mécanisme  sui- 
vant :  Elle  comprimera  la  grande  veine  ou  ampoule  de  Galien 
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(fig.  20),  cette  compression  amènera  une  abondante  hydrocé- 
phalie ventriculaire.  Le  troisième  ventricule,  distendu,  compri- 
mera à  son  tour  le  chiasma  du  nerf  optique.  Au  surplus,  les 
tumeurs  du  cervelet,  bridées  qu'elles  sont,  à  leur  face  supé- 
rieure, par  la  tente  du 
cervelet,  se  dévelop- 
pent surtout  de  bas 
en  haut.  Elles  com- 
priment ainsi  les  par- 
ties avoisinantes  et 
princi  paiement  les 
veines  émissaires  des 
parties  centrales  du 
cerveau;  d'où  l'hydro- 
céphalie qui  entraîne 
à  son  tour  l'œdème  de 
la  papille,  par  le  mé- 
canisme que  je  vous 
ai  déjà  indiqué.  On 
s'explique  ainsi  qu'à 
une  période  peu  avan- 
cée de  l'évolution 
d'une  tumeur,  à  une 
époque  où  les  altéra- 
tions du  nerf  optique 
se  réduisent  à  l'œdème 
de  la  papille,  toute 
intervention  qui  a 

pour  effet  de  diminuer  l'hydrocéphalie  et,  partant,  de  décom- 
primer le  cerveau,  puisse  procurer  une  atténuation  considé- 
rable des  troubles  visuels  déjà  existants.  Les  faits  publiés  par 
Horsley,  von  Berck,  Mac  Ewen,  Starr,  etc.,  sont  là  pour  en 
témoigner. 


Fig.  20.  —  (Testut  :  Anatoinie.) 

1,  tronc  commun  ou  ampoule  des  veines  de  Galien.  — 
2,  veines  de  Galien.  —  3,  veines  du  corps  strié.  —  4,  vei- 
nes des  plexus  choroïdes.  —  6,  veines  de  la  couche 
optique  et  du  trigone. 


*    * 


Vous  voilà  fixés  sur  le  siège  probable  de  la  tumeur  présumée. 
Il  nous  reste  à  rechercher  quelle  peut  être  la  nature  de  cette 
tumeur. 
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Rien  dans  les  antécédents  héréditaires  et  dans  le  passé  de 
notre  malade  ne  nous  autorise  à  supposer  que  le  néoplasme  s'est 
développé  sous  l'influence  de  la  syphilis  héréditaire  ou  acquise. 
Aussi  bien,  le  traitement  spécifique  intensif^  institué  avec 
persévérance,  pendant  des  mois,  ne  nous  a  rien  donné  en  fait 
de  résultat  durable.  Après  une  accalmie  passagère,  la  maladie 
a  poursuivi  sa  marche  relativement  lente,  mais  progressive. 

D'autre  part  de  fortes  présomptions  parlent  en  faveur  de 
l'origine  tuberculeuse  du  néoplasme.  Rappelez-vous,  Messieurs, 
que  le  père  de  notre  malade  a  été  emporté  par  la  tuberculose 
chronique,  à  l'âge  de  42  ans.  Rappelez-vous  que  la  malade 
elle-même  a  eu,  à  l'âge  de  vingt  mois,  des  accidents  de  ménin- 
gisme.  Dans  ces  conditions,  l'hypothèse  de  la  nature  tuber- 
culeuse de  sa  tumeur  se  présente  à  nous  comme  très  vrai- 
semblable. 11  s'agirait  donc  d'un  tubercule  du  cervelet. 
Incidemment  je  vous  ferai  remarquer  que  très  souvent  les  tuber- 
cules de  l'encéphale  sont  multiples.  Aussi,  en  considération  des 
accès  délirants  d'une  nature  si  particulière,  qu'a  présentés  la 
malade,  je  me  demande  si,  indépendamment  de  sa  tumeur  du 
cervelet,  elle  n'a  pas  un  ou  plusieurs  tubercules  dans  la  région 
frontale.  Ainsi  s'expliqueraient,  de  la  façon  la  plus  simple,  les 
manifestations  délirantes  dont  je  vous  ai  longuement  parlé. 

* 

Pi'onostic  et  Traitement.  —  En  l'état  des  choses,  c'est-à-dire 
en  présence  du  diagnostic  que  je  viens  de  porter,  la  question  de 
pronostic  se  pose  en  termes  très  simples  ;  elle  peut  se  résumer 
dans  ces  quelques  mots  :  La  malade  est  dans  une  situation 
grave;  l'affection  dont  elle  soufl"re  est  incurable;  il  n'y  a  pas 
grand'chose  à  attendre  de  la  thérapeutique  interne. 

Seules  les  tumeurs  cérébrales  d'origine  syphilitique  sont 
justiciables,  dans  une  certaine  mesure,  des  ressources  de  la 
médication  interne,  du  traitement  mercuriel.  Je  ne  puis  que 
vous  redire  l'échec  subi  chez  notre  malade,  par  le  traitement 
spécifique  intensif,  institué  avec  une  persévérance  peu  commune. 

Contre  les  tumeurs  de  toute  autre  nature,  et  en  particulier 
contre  les  tumeurs  tuberculeuses,  la  thérapeutique  interne  nous 
laisse  absolument  désarmés. 
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Reste  l'intervention  chirurgicale,  qui  dans  les  circonstances 
que  nous  envisageons,  peut  viser  deux  buts  différents,  à  savoir  : 
des  effets  purement  palliatifs;  la  guérison  radicale. 

Dans  une  leçon  de  l'année  dernière',  relative  à  un  cas  de 
tumeur  de  même  siège,  je  me  suis  longuement  étendu  sur  les 
opérations  palliatives  qui  ont  été  tentées,  ou  qui  peuvent  l'être, 
dans  les  cas  de  tumeurs  cérébrales.  Je  vous  rappelle  qu'en 
recourant  à  ce 
genre  d'opération, 
on  se  propose  sur- 
tout de  diminuer 
la  tension  intra- 
crânienne,  par  la 
soustraction  d'une 
quantité  plus  ou 
moins  grande  de 
liquide  céphalo- 
rachidien.  Ce  ré- 
sultat, on  a  cher- 
ché à  l'atteindre 
au  moyen  de  la 
ponctio7i  dorso- 
lombaire,  de  la  tré- 
'panation  simple, 
de  la  ponction  des 
ventricules . 

Chez  le  malade 
dont  le  cas  a  fait 

l'objet  d'une  leçon,  l'année  dernière,  je  m'étais  décidé  pour 
une  ponction  des  ventricules.  L'opération  a  été  pratiquée  avec 
une  grande  habileté  par  le  D""  Potherat.  Quelques-uns  d'entre 
vous  se  rappellent  peut-être  le  résultat  déplorable  qui  s'en  est 
suivi  :  au  bout  de  quelques  heures,  le  malade  est  morfbrusque- 
ment.  J'ai  cru  devoir  attribuer  ce  dénouement  inattendu  à  ce 
que  la  tumeur,  n'étant  plus  supportée  par  la  même  quantité 
de  liquide  céphalo-rachidien,  avait  comprimé  le  bulbe  au 
niveau  des  ventricules. 

1.  F.  Raymond,  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Deuxième  série, 
p.  709  et  suivantes.  Paris,  1897. 
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Instruit  par  ce  précédent,  j'ai  jugé  préférable,  dans  le  cas 
actuel,  de  recourir  à  une  simple  trépanation.  L'opération  a  été 
pratiquée  le  10  octobre  1896,  par  M.  Ghipault,  notre  assistant 
de  chirurgie.  Voici  la  note  qui  m'a  été  remise,  au  sujet  de  la 
technique  opératoire  employée  : 

M.  Ghipault  a  commencé  par  tailler  un  lambeau  en  ellipse, 
à  convexité  supérieure,  dans  la  région  temporo-pariétale  droite 
(fîg.  21)  ;  puis  il  a  rabattu  ce  lambeau.  L'hémorrhagie  qui  s'en 
est  suivie  a  été  peu  abondante.  Une  couronne  de  trépan  a  été 
appliquée  en  arrière  des  vaisseaux  méningés  ;  l'ouverture  cir- 
culaire, obtenue  de  la  sorte,  a  été  agrandie  à  la  pince  et  au 
mors  plat,  au  point  d'atteindre  8  centimètres  sur  10.  Par  suite, 
les  vaisseaux  méningés  sont  devenus  visibles  sur  une  grande 
étendue.  La  dure-mère  avait  l'aspect,  la  consistance  et  le  degré 
de  tension,  qu'on  lui  trouve  dans  les  circonstances  normales. 

Le  lambeau  taillé  dans  le  cuir  chevelu  a  été  ensuite  remis 
en  place  et  suturé  sur  drain.  Il  ne  s'est  produit  aucun  accident 
opératoire  ou  post-opératoire.  Au  surplus,  la  malade  n'a  retiré 
aucune  amélioration  de  cette  opération  palliative . 

Étant  donnée  la  gravité  de  la  situation,  la  question  se  pose 
de  savoir  s'il  n'y  aurait  pas  lieu  de  tenter  une  opération  radi- 
cale, plutôt  que  d'abandonner  cette  jeune  femme  à  une  mort 
inévitable  et  prochaine,  sans  pouvoir  atténuer  ce  que  sa 
situation  a  de  triste  et  de  pénible. 

Eh  bien!  Messieurs,  je  ne  crois  pas  qu'il  y  ait  lieu  de  s'ar- 
rêter à  ce  parti.  Je  crois  qu'avec  la  localisation  que  nous  sup- 
posons à  la  tumeur,  une  opération  dont  le  but  serait  l'extir- 
pation du  néoplasme  aboutirait  à  un  échec  et  ne  ferait  que 
précipiter  le  dénouement  fatal.  Là-dessus  je  m'expliquerai  plus 
amplement,  à  propos  d'un  autre  cas  de  tumeur  du  cervelet, 
dont  je  compte  vous  entretenir  prochainement \ 

1.  La  malade  est  morte  depuis  lors.  Les  résultats  de  l'examen  de  ses  centres 
nerveux  ont  confirmé  notre  diagnostic  ;  le  lecteur  pourra  s'en  convaincre  en  pre- 
nant connaissance  de  la  note  qui  figure  à  la  fin  de  la  leçon  XII. 
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Sommaire.  —  Exemple  clinique.  Début  par  des  maux  de  tête  exti'èmement  violents , 
vomissements;  parésie  et  ataxie  de  la  jambe  gauche;  troubles  de  la  vue, 
amaurose.  —  État  subsécpient  :  Démarche  titubante;  ataxie  du  membre 
inférieur  gauche.  —  Hémianesthésie  gauche.  —  Exagération  des  réflexes,  à 
gauche.  —  Incontinence  d'urine  et  des  matières.  —  Atrophie  double  des 
papilles.  —  Cessation  des  vomissements.  —  L'état  actuel  ne  diffère  pas  sen- 
siblement de  ce  qu'il  était  précédemment  ;  parésie  et  contracture  des  membres 
à  gauche.  —  Diminution  de  l'odorat.  —  Affaiblissement  de  l'intelligence.  — 
Résumé  des  symptômes  et  de  l'évolution. 

Biaqnostic.  —  Les  symptômes,  dans  leur  ensemble,  parlent  dans  le  sens  d'une 
compression  cérébrale  par  néoplasie  intra-crànienne.  —  La  tumeur  doit 
siéger  à  droite.  —  Arguments  qui  militent  en  faveur  d'un  néoplasme  céré- 
belleux. —  Une  tumeur  des  tubercules  quadrijumeaux  serait  également  à 
même  de  rendre  compte  de  l'atrophie  double  de  la  papille;  trajet  de  la  voie 
optique.  —  Symptomatologie  des  tumeurs  des  tubercules  quadrijumeaux.  Un 
des  éléments  de  cette  symptomatologie,  l'ophtalmoplégie,  fait  défaut  chez 
le  sujet  présenté.  —  Comme  quoi  l'hypothèse  d'une  tumeur  du  cervelet  est  à 
même  de  rendre  compte  des  troubles  de  la  motilité,  de  la  réflectivité  et  de  la 
sensibilité,  limités  au  côté  gauche. —  Une  autre  hypothèse,  celle  d'une  tumeur 
du  centre  ovale,  se  concilierait  très  bien  avec  l'état  actuel.  —  Résumé.  — 
Impossibilité  d'émettre  une  affirmation  précise  relativement  à  la  nature  de  la 
tumeur  présumée. 

Pronoslic  et  traitement.  —  Nous  n'avons  rien  à  espérer  des  ressources  de  la  thé- 
rapeutique interne.  —  Le  siège  présumé  de  la  tumeur  contre-indique  une  ten- 
tative d'extirpation.  —  Les  dangers  inhérents  aux  interventions  opératoires 
palliatives  commandent  l'abstention. 

Étude  anatomo-patholofjique  :  A.  Examen  à  l'état  frais.  —  B.  Examen  après 
durcissement. 

Messieurs, 

Vendredi,  il  y  a  huit  jours,  j'ai  consacré  ma  leçon-  au  cas 
d'un  malade  qui  réalisait  un  syndrome  cérébelleux  des  plus  nets, 

1.  Leçon  du  S  février  1897. 

2.  Voir  la  leçon  XI. 
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dont  les  principaux  éléments  étaient  représentés  par  de  la  titii- 
bation,  du  vertige,  de  V asthénie  musculaire ,  de  \ exagération  des 
réflexes  tendineux.  Je  vous  ai  exposé  les  raisons  pour  lesquelles, 
tout  en  faisant  certaines  réserves,  j'ai  rejeté  l'hypothèse  d'une 
affection  du  cervelet.  Vous  vous  rappelez  sans  doute  que  je 
me  suis  arrêté  au  diagnostic  de  vertige  auriculaire  par  retentis- 
sement d'une  affection  de  l'oreille  moyenne  sur  le  labyrinthe. 
J'avais  été  amené  à  cette  conclusion,  en  considération  du  mode 
de  début,  en  quelque  sorte  instantané,  des  accidents,  et  en  con- 
sidération des  modifications  favorables,  survenues  dans  l'état 
du  sujet,  sous  l'influence  du  traitement  médical  et  de  l'aération 
de  l'oreille  moyenne. 

Le  cas  de  la  jeune  malade  qui  est  devant  vous,  et  dont  je 
vais  faire  l'objet  de  la  leçon  de  ce  jour,  offre  certains  traits  de 
ressemblance  avec  celui  auquel  je  viens  de  faire  allusion,  mais 
cette  fois  il  s'agit  de  tout  autre  chose.  Il  se  peut  que  nous 
ayons  affaire  à  une  affection  cérébelleuse,  à  une  tumeur  du 
cervelet.  Cette  hypothèse  concorde  bien  avec  la  nature  et  l'évo- 
lution des  symptômes,  pendant  une  première  phase  de  l'évolu- 
tion morbide.  A  une  période  plus  avancée,  des  modifications 
sont  survenues  dans  l'expression  clinique,  qui  nous  ont  fait 
envisager  l'existence  possible  d'une  tumeur  du  centre  ovale. 

Je  vais  vous  mettre  au  courant  de  l'histoire  clinique  du  cas, 
pour  discuter  ensuite  le  délicat  problème  de  diagnostic  qu'il 
soulève. 

* 

X...  est  actuellement  âgée  de  22  ans.  Sa  mère  est  morte  à 
SI  ans,  de  la  rupture  d'un  anévrysme  ;  le  père  a  été  emporté 
par  une  maladie  de  cœur,  à  l'âge  de  60  ans.  Un  frère,  âgé  de 
3o  ans,  est  en  bonne  santé.  La  malade  a  perdu  deux  sœurs  ; 
l'une  est  morte  peu  d'instants  après  sa  naissance,  et  l'autre  à 
l'âge  de  7  ans,  d'une  méningite  tuberculeuse,  au  dire  du 
médecin  qui  l'a  soignée.  En  somme,  ses  antécédents  familiaux 
n'offrent  rien  de  bien  saillant. 

X...  a  eu  la  coqueluche  dans  sa  première  enfance,  et  une 
scarlatine  grave,  à  l'âge  de  7  ans.  Plus  tard  elle  a  eu  successi- 
vement deux  attaques  de  rhumatisme  articulaire  subaigu,  sans 
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gonflement  notable  des  jointures,  la  première  à  l'âge  de  14  ans 
et  la  seconde  à  l'âge  de  18  ans. 

Depuis  l'âge  de  11  ans,X...  a  toujours  été  menstruée  réguliè- 
rement. Elle  s'est  mariée  à  17  ans.  Elle  n'a  jamais  été  enceinte. 
Depuis  son  adolescence,  elle  était  sujette  aux  migraines,  surtout 
avant  et  après  ses  époques.  D'habitude  les  accès  douloureux 
affectaient  bien  le  caractère  de  l'hémicrànie. 

Il  y  a  un  peu  plus  d'une  année,  X...  a  remarqué  que  ses  maux 
de  tête  devenaient  d'une  intensité  exceptionnelle,  tout  en  pre- 
nant des  allures  insolites.  Ils  éclataient  surtout  le  matin,  peu 
après  le  réveil,  sous  la  forme  de  névralgies  sus-orbitaires  qui 
occupaient  toutei  la  région  de  l'œil  droit,  en  remontant  au-dessus 
du  front  et  en  redescendant  par  derrière  jusqu'à  la  nuque.  Les 
douleurs  ont  atteint  une  violence  telle  qu'on  n'a  pas  hésité  à 
les  combattre  au  moyen  des  applications  de  pointes  de  feu.  Ce 
remède  énergique  a  réussi,  au  début  du  moins,  à  calmer  les 
douleurs. 

Lorsque  la  céphalalgie  avait  duré  quelques  heures,  la 
malade  était  prise  de  nausées,  puis  elle  se  mettait  à  vomir. 
Jamais  ces  vomissements  n'ont  été  provoqués  par  l'ingestion 
des  aliments.  Ils  se  produisaient  plus  particulièrement  à  des 
heures  assez  éloignées  des  repas,  et  les  matières  vomies  étaient 
constituées  en  majeure  partie  par  de  la  bile. 

Quelquefois  la  céphalalgie  réapparaissait  dans  la  journée, 
mais  il  suffisait  alors  à  la  malade  de  se  coucher,  pour  éprouver 
tout  aussitôt  du  soulagement.  Jamais  les  maux  de  tète  ne  se 
sont  montrés  dans  la  soirée,  ni  dans  la  nuit. 

Vers  le  mois  d'octobre  de  l'année  dernière,  X...  s'est  aperçue 
qu'elle  traînait  la  jambe  gauche.  Elle  avait  moins  de  force  dans 
cette  jambe;  son  pied  frottait  légèrement  le  sol. 

Un  peu  plus  tard,  elle  a  remarqué  qu'elle  lançait  cette 
jambe  dans  toutes  les  directions,  et  qu'elle  n'était  plus  à  même 
de  maîtriser  ses  mouvements.  A  la  même  époque,  la  vue  s'est 
affaiblie  sensiblement.  X...  avait  comme  un  brouillard  devant 
les  yeux,  et  ce  brouillard  est  devenu  de  plus  en  plus  épais. 
Elle  n'a  jamais  vu  double. 

Finalement  X...  a  perdu  l'usage  de  l'œil  droit  d'abord,  puis 
de  l'œil  gauche;  c'est  à  peine  si,  actuellement,  elle  voit  encore 
un  peu. 
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Voici  quel  était  l'état  de  la  malade,  le  20  octoDre  1896. 

X...,  dont  la  santé  générale  ne  laissait  rien  à  désirer,  était 
condamnée  à  l'alitement,  en  raison  de  sa  cécité  et  en  raison  des 
troubles  moteurs  dont  elle  était  affligée.  Il  lui  était  impossible 
de  marcher  sans  assistance.  Quand  elle  était  soutenue  sous  le 
bras,  elle  avançait  de  cette  allure  titubante,  qui  est  le  propre  de 
la  démarche  cérébelleuse. 

Elle  manœuvrait  sa  jambe  droite  d'une  façon  assez  régu- 
lière, elle  la  posait  sur  le  sol  sans  trop  de  détours,  et  elle  pouvait 
s'appuyer  légèrement  sur  cette  jambe;  il  n'en  était  plus  de 
même  de  l'autre  membre  inférieur.  Sitôt  que  X...  mettait  ce 
membre  en  mouvement,  la  jambe  était  projetée  en  tous  sens; 
lorsque,  finalement,  le  pied  touchait  le  sol,  il  était  impossible 
à  X...  de  s'appuyer  sur  son  membre  sans  fléchir  le  genou,  faute 
de  quoi  elle  serait  tombée. 

Somme  toute,  la  démarche  était  titubante,  et  elle  se  compli- 
quait d'une  incoordination  motrice  du  membre  inférieur  gauche. 

Quand  on  examinait  la  malade  couchée  dans  son  lit,  on  ne 
constatait  pas  de  différences  saillantes  entre  les  deux  membres 
inférieurs,  eu  égard  à  leur  développement  et  à  leur  aspect  exté- 
rieur. Avec  sa  jambe  droite  elle  exécutait  d'une  façon  régulière 
tous  les  mouvements  physiologiques.  Au  contraire  les  mouve- 
ments de  la  jambe  gauche,  outre  qu'ils  s'exécutaient  avec  lenteur, 
étaient  manifestement  incoordonnés  ;  ainsi  la  malade  ne  pouvait 
atteindre  d'emblée,  avec  son  talon,  un  but  qu'on  lui  assignait; 
elle  n'y  parvenait  qu'en  tâtonnant.  En  outre  le  sens  musculaire 
était  très  affaibli  de  ce  même  côté  gauche,  tandis  que  les  réflexes 
tendineux  étaient  fortement  exagérés;  parle  redressement  du 
pied  droit  on  provoquait  sans  peine  la  trépidation  spinale. 

Indépendamment  du  sens  musculaire,  la  sensibilité  superfi- 
cielle était  fortement  émoussée,  au  niveau  du  membre  inférieur 
gauche;  avec  cela  on  constatait  un  ralentissement  énorme  de  la 
perception  de  la  piqûre.  Rien  de  pareil  n'existait  à  droite.  Au 
contraire,  à  gauche,  ces  mêmes  troubles  de  la  sensibilité  objec- 
tive se  retrouvaient  dans  toute  la  moitié  correspondante  du 
tronc,  de  la  face,   et  au  niveau  du  membre  supérieur. 
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Bref,  il  existait  une  véritable  hémi-anesthésie  incomplète 
eauche  (fig.  22  et  23),  intéressant  les  trois  manières  d'être  de 
la  sensibilité,  et  plus  prononcée  en  arrière  qu'en  avant. 


Fig.  22. 


Fig.  23. 


Eu  égard  à  la  motilité,  le  membre  supérieur  droit  réalisait 
des  conditions  normales.  Au  membre  supérieur  gauche,  les 
mouvements  physiologiques  étaient  encore  plus  limités  qu'au 
membre  inférieur  correspondant,  mais  ils  étaient  moins  mcoor- 
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donnés  ;  de  plus,  le  membre  supérieur,  comme  le  membre  infé- 
rieur, était  le  siège  d'une  exagération  très  manifeste  des  réflexes 
tendineux;  de  troubles  tropliiques,  point. 

Je  vous  ai  dit  à  l'instant  ce  qu'étaient  chez  notre  malade 
les  troubles  de  la  sensibilité  objective.  J'ajoute  qu'en  fait  de 
troubles  de  la  sensibilité  subjective,  X...  accusait  des  douleurs 
intermittentes  dans  le  membre  inférieur  gauche,  douleurs  peu 
intenses  et  très  fugaces. 

L'examen  de  la  face  ne  révélait  rien  d'anormal,  en  dehors  de 
l'hémianesthésie;  il  n'y  avait  pas,  notamment,  d'asymétrie  du 
visage. 

X...  avait  de  l'incontinence  d'urine  et  des  matières;  elle  avait 
bien  conscience  du  besoin  de  soulager  sa  vessie  ou  son  gros 
intestin,  mais  elle  souillait  son  linge  avant  qu'on  eût  eu  le  temps 
de  lui  présenter  le  bassin  qu'elle  demandait. 

On  ne  constatait  chez  X...,  ni  paralysie  des  muscles  extrin- 
sèques de  l'œil,  ni  troubles  oculo-pupillaires,  mais  une  atrophie 
double  des  papilles,  également  avancée  des  deux  côtés.  L'atro- 
phie du  nerf  optique  s'accompagnait  d'une  suffusion  séreuse, 
contiguë  au  bord  de  la  papille,  et  qui  était  la  conséquence  ou 
plutôt  l'expression  d'une  névrite  œdémateuse. 

Les  autres  sens  étaient  dans  un  état  normal. 

Depuis  quelque  temps  déjà,  la  malade  ne  vomissait  plus.  Ses 
maux  de  tête  avaient  diminué  d'intensité.  X...  racontait  qu'une 
seule  fois  elle  avait  eu  du  vertige  :  elle  avait  vu  les  objets 
tourner  autour  d'elle  et  les  lits  se  déplacer.  Au  surplus,  X... 
n'avait  jamais  eu  d'attaques  convulsives.  Sa  mémoire  et  son 
intelligence  étaient  intactes;  X...  répondait  sans  hésitation,  et 
avec  justesse,  aux  questions  qu'on  lui  adressait. 

Les  fonctions  circulatoires,  respiratoires  et  digestives  s'exé- 
cutaient avec  régularité,  à  cela  près  que  X...  soufi^rait  d'une 
constipation  opiniâtre.  L'appétit  était  conservé. 


Actuellement  (o  février  1897),  les  migraines  persistent;  elles 
revêtent  d'une  façon  très  nette  le  type  hémicrànien,  et  elles 
ne  surviennent  que  le  matin.  Presque  toujours  les  douleurs 
occupent  le  côté  droit  de  la  tète.  Les  vomissements  sont  sup- 
primés. 
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Le  pied  gauche  est  fixé  en  extension,  par  suite  d'une  con- 
tracture des  fléchisseurs  ;  il  existe  de  la  raideur  articulaire  au 
genou  et  à  la  hanche.  11  est  impossible  d'imprimer  des  mou- 
vements aux  différents  segments  de  ce  membre,  en  raison 
des  douleurs  qui  en  résultent.  Les  mouvements  actifs  sont 
encore  possibles,  sauf  au  pied,  mais  ils  sont  extrêmement 
limités.  La  malade  n'est  plus  du  tout  en  état  de  marcher. 

Le  bras  gauche  est  fixé  en  flexion,  par  suite  de  la  con- 
tracture des  fléchisseurs;  de  même  l'avant-bras  est  maintenu 
fléchi  sur  le  bras,  et  la  main  sur  l'avant-bras.  On  réussit  à 
imprimer  des  mouvements  passifs  aux  trois  segments  de  ce 
membre,  mais  ces  mouvements  sont  à  la  fois  difficiles  et  doulou- 
reux. Les  mouvements  actifs  sont  supprimés  partout,  sauf  aux 
doigts,  que  la  malade  peut  encore  mouvoir  librement,  en  tous 
sens.  La  force  musculaire  déployée  par  la  main  gauche  est 
presque  nulle. 

A  droite  l'état  fonctionnel  des  deux  membres  est  normal. 

Au  cou,  les  muscles  sont  contractures  à  droite,  et  la  tête  est 
déviée  vers  le  côté  droit;  les  mouvements  passifs  qu'on 
imprime  au  cou  sont  très  douloureux. 

L'odorat  est  émoussé.  Il  est  impossible  de  se  prononcer  sur 
l'état  de  la  gustation,  d'après  les  réponses  faites  par  la  malade. 

L'état  de  la  vue  ne  s'est  pas  modifié;  l'examen  ophtalmo- 
scopique  donne  les  mêmes  résultats  que  précédemment. 

On  en  peut  dire  autant  de  l'état  de  la  sensibilité  objective. 

La  malade  est  complètement  gâteuse;  elle  ne  paraît  pas 
avoir  conscience  de  son  état,  son  intelligence  a  baissé. 


La  situation  actuelle  peut  donc  se  résumer  dans  ces  termes  : 
Amaigrissement  général  prononcé;  obtusion  intellectuelle 
très  notable;  surdité  relative  (on  est  obligé  d'élever  la  voix 
assez  fort,  pour  être  compris  de  la  malade)  ;  perte  totale  de  la 
vision,  des  deux  côtés;  aucune  paralysie  dans  le  domaine  des 
nerfs  crâniens.  Par  contre,  hémiplégie  gauche,  avec  contracture 
du  membre  supérieur  et  du  membre  inférieur  paralysés.  Cette 
contracture  est  très  intense;  le  pied,  fixé  en  extension  forcée,  ne 
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peut  être  redressé.  On  ne  parvient  plus  à  provoquer  de  trépi- 
dation spinale;  on  ne  peut  pas  davantage  mettre  en  évidence 
les  réflexes.  La  contracture  est  un  peu  moindre  au  membre 
supérieur  gauche;  n'empêche  qu'elle  est  suffisante  pour  empê- 
cher la  provocation  des  réflexes  tendineux. 

A  droite,  la  force  musculaire  est  un  peu  diminuée. 

La  marche  sans  assistance  est  absolument  impossible.  La 
contracture  s'étend  aux  muscles  du  côté  droit  du  cou;  la  tête, 
fortement  inclinée  à  droite,  ne  peut  être  relevée  spontanément. 
Pour  la  redresser,  il  faut  déployer  un  assez  grand  effort. 

Les  muscles  du  tronc  participent  également  à  la  contracture  ; 
par  suite,  le  tronc  est  infléchi  en  avant. 

Enfin,  du  côté  gauche,  on  constate  l'existence  d'une  hypoes- 
thésie  assez  prononcée,  qui  affecte  la  sensibilité  sous  tous  ses 
modes. 

Les  sphincters  sont  paralysés  depuis  longtemps. 

Cet  ensemble  symptomatique  a  mis  dix-huit  mois  à  se  con- 
stituer. La  céphalalgie,  et  une  céphalalgie  sus-orbitaire  du  côté 
droit,  aussi  violente  que  tenace,  a  ouvert  la  marche.  Les  vomis- 
sements sont  survenus  en  seconde  date;  je  vous  ai  dit  leurs 
caractères.  Il  y  a  environ  quinze  mois,  la  parésie  s'est  installée 
dans  le  membre  inférieur  gauche  ;  les  mouvements  de  ce  membre 
sont  devenus  incoordonnés.  Vers  la  même  époque,  la  vue  s'est 
mise  à  baisser,  à  droite  d'abord,  puis  à  gauche;  en  l'espace  de 
quelques  mois,  la  cécité  était  à  peu  près  complète.  L'examen 
ophtalmoscopique  a  révélé  l'existence  d'une  atrophie  papillaire 
double. 

11  y  a  trois  mois  nous  avons  pu  constater  que  la  démarche 
était  fortement  titubante,  qu'il  existait,  dans  tout  le  côté  droit, 
de  la  parésie,  de  l'incoordination  motrice,  de  l'exagération  des 
réflexes  tendineux  avec  trépidation  spinale,  de  l'hyoestliésie 
superficielle  et  profonde,  un  peu  d'incoordination  motrice  à 
droite,  plus  prononcée  au  membre  supérieur  qu'au  membre 
inférieur,  un  relâchement  des  sphincters. 

Enfin,  en  dernier  lieu,  la  contracture  s'est  associée  à  la  paré- 
sie motrice  du  côté  droit;  l'intelligence,  que  nous  avions  trouvée 
intacte  il  y  a  trois  mois,  s'est  prise  à  son  tour.  Je  vous  rappelle 
qu'à  aucun  moment  la  malade  n'a  eu  de  convulsions,  et  qu'une 
seule  fois  elle  a  été  prise  de  vertige. 
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Diagnostic.  —  Maintenant  que  vous  voilà  bien  au  courant 
de  la  nature  et  de  l'évolution  des  accidents  présentés  par  la  ma- 
lade, nous  pouvons  aborder  en  bonne  connaissance  de  cause  la 
question  de  diagnostic.  Déjà,  j'en  suis  convaincu,  ceux  d'entre 
vous  qui  ont  assisté  à  mes  précédentes  leçons  ont  dû  se  dire  : 
Nous  nous  trouvons  de  nouveau  en  présence  des  symptômes 
d'une  compression  intra-crânienne.  La  réunion  de  trois  des  pre- 
mières manifestations  en  date,  de  la  céphalalgie,  des  vomisse- 
ments, de  la  névrite  optique,  suffirait  déjà  à  nous  suggérer  cette 
hypothèse.  D'ailleurs  ces  symptômes  se  présentent  bien  avec  les 
caractères  qu'on  leur  trouve  dans  les  cas  de  compression  céré- 
brale par  néoplasie  intra-crânienne.  En  effet  : 

a)  La  céphalalgie  a  revêtu  le  triple  caractère  de  circonscrip- 
tion, de  violence  et  de  ténacité,  qu'on  lui  trouve  dans  les  cas  de 
néoplasie  intra-crânienne;  elle  s'est  présentée  sous  la  forme 
de  douleurs  névralgiques  sus-orbitaires,  limitées  au  côté  droit, 
irradiant  au  vertex  :  douleurs  paroxystiques,  atroces  par 
moments.  Depuis  plusieurs  mois  elles  ont  à  peu  près  complète- 
ment disparu. 

b)  Les  vomissements  se  produisaient  sans  efforts,  sans  nau- 
sées antécédentes,  comme  par  régurgitation,  à  n'importe  quel 
moment  de  la  journée,  c'est-à-dire  qu'ils  étaient  sans  rapport 
avec  l'ingestion  des  aliments. 

c)  La  névrite  optique  se  présentait  et  se  présente  encore 
telle  qu'on  la  rencontre  dans  les  cas  de  compression  du  nerf 
optique  par  une  néoplasie  intra-crânienne.  Au  début,  elle  s'est 
accusée  par  l'œdème  de  la  papille,  par  un  rétrécissement  des 
artères,  par  un  état  tortueux  des  veines.  Puis  les  papilles  ont 
perdu  leur  transparence  normale;  elles  ont  pris  une  teinte 
grisâtre  uniforme.  Actuellement  elles  sont  aplaties,  décolorées, 

scléreuses,  bref  en  état  d'atrophie  complète. 

Donc,  néoplasie  intra-crânienne,  développée  soit  aux  dépens 
de  l'encéphale,  soit  aux  dépens  de  ses  enveloppes,  aux  dépens 
des  méninges,  voilà  l'hypothèse  que  nous  suggère  immédia- 
tement la  prise  en  considération  des  trois  symptômes  que  je 
viens  d'analyser.  A  l'appui  de  cette  hypothèse,  nous  pouvons 
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invoquer  une  autre  manifestation,  survenue  en  dernier  lieu  :  je 
veux  parler  de  l'afFaiblissement  intellectuel.  Chez  notre  malade, 
ce  symptôme  s'est  montré  au  moment  où  les  maux  de  tête 
tendaient  à  disparaître;  telle  est  précisément  la  règle,  dans  les 
cas  où  ces  phénomènes  sont  sous  la  dépendance  d'une  augmen- 
tation de  la  pression  intra-crànienne.  En  outre  l'affaiblissement 
intellectuel  s'est  montré  tel  qu'on  l'observe  en  pareilles  cir- 
constances :  la  malade,  vous  avez  pu  vous  en  rendre  compte 
de  visu,  est  plongée  dans  une  sorte  d'hébétude  et  de  sommo- 
lence.  Son  regard  est  atone.  Elle  est  indifférente  à  tout  ce  qui  se 
passe  autour  d'elle  et  en  elle  ;  ainsi  s'explique  l'état  de  gâtisme 
dans  lequel  elle  est  tombée.  Bref,  elle  présente  de  la  torpeur 
plutôt  que  de  l'anéantissement  des  facultés  intellectuelles;  du 
reste  on  réussit  à  tirer  momentanément  X...  de  sa  torpeur,  en 
sollicitant  vivement  son  attention  ;  mais  Feffet  de  cette  stimu- 
lation est  essentiellement  transitoire. 


Nous  avons  donc  affaire,  à  n'en  pas  douter,  à  un  cas  de 
tumeur  intra-crânienne.  Une  fois  en  possession  de  ce  premier 
élément  du  diagnostic,  il  nous  reste  à  régler  deux  autres  points, 
pour  tenir  la  solution  complète  du  problème  qui  se  pose  à  nous, 
en  présence  d'un  pareil  cas.  Ces  deux  autres  points  sont  relatifs 
au  siège  et  à  la  nature  du  néoplasme  présumé. 

Quels  sont,  chez  notre  malade,  les  symptômes  susceptibles 
de  nous  éclairer  sur  la  question  de  localisation? 

Je  vous  ferai  remarquer  d'abord  que  ni  les  vomissements, 
ni  la  torpeur  intellectuelle,  ni  même  la  névrite  optique,  qui  est 
double  et  qui  est  également  avancée  des  deux  côtés,  ne  peuvent 
nous  être  d'une  grande  utilité  à  cet  égard.  Cependant,  à  propos 
de  la  névrite  optique,  je  vous  rappelle  qu'à  en  juger  par  la 
marche  de  l'amblyopie,  elle  a  dû  débuter  à  droite.  C'est  donc 
un  indice  de  présomption,  qui  parle  dans  le  sens  d'une  tumeur 
située  à  droite.  Le  siège  des  douleurs  parle  dans  le  même  sens. 
Vraisemblablement  ces  douleurs  traduisaient  une  irritation  de 
la  branche  ophtalmique  du  trijumeau.  Elles  atteignaient  leur 
maximum  d'intensité  dans  la  région  orbitaire  ;  elles  irradiaient 
à  la  nuque  et  au  vertex.  Nous  pouvons  inférer  de  là  que  l'agent 
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compresseur  a  dû  irriter  le  nerf  susdit,  dans  l'une  de  ces 
deux  régions.  Supposons  que  l'irritation  se  soit  exercée  au 
voisinage  de  la  nuque  et  du  vertex.  Cela  nous  entraîne  vers 
l'isthme  de  l'encéphale,  vers  le  lieu  d'émergence  de  la  V''  paire. 
Est-ce  que  les  autres  symptômes  de  localisation  s'harmonisent 
avec  cette  présomption?  Apparemment,  si  nous  ne  tenons 
compte  que  de  la  première  phase  de  l'évolution  morbide,  si 
nous  ne  tenons  compte  que  des  éléments  morbides  relevés  à  la 
date  du  20  octobre  1896. 

Quels  autres  symptômes  de  localisation  pouvions-nous  donc 
faire  intervenir  à  cette  date?  Comme  tels,  j'ai  à  vous  citer  : 
la  titubation ;  r hémiparésie  gauche,  qui  était  à  la  fois  motrice  et 
sensitive,  qui  se  doublait  d'une  contracture  étendue  aux  deux 
membres,  au  tronc  et  à  la  nuque;  r  attitude  forcée  de  la  tête,  qui 
résultait  de  la  contracture  des  muscles  d'une  moitié  du  cou. 

Relativement  à  la  titubation,  je  vous  rappelle  que,  dans  une 
récente  leçon,  je  vous  ai  longuement  entretenus  de  la  valeur  sé- 
méiologique  de  ce  symptôme.  C'est  aujourd'hui  une  notion 
devenue  banale  que  le  caractère  titubant  implique  une  lésion 
en  rapport  plus  ou  moins  immédiat  avec  le  cervelet.  Sans  doute 
ce  signe  n'a  pas  une  valeur  pathognomonique,  car  on  l'a  ren- 
contré dans  des  cas  où  le  cervelet  n'était  pas  lésé,  en  apparence 
du  moins  ;  voire  qu'inversement  on  l'a  vu  manquer  dans  des 
cas  où  le  cervelet,  et  en  particulier  le  vermis,  était  altéré. 
N'empêche  que  le  caractère  titubant  de  la  démarche  doit  tou- 
jours faire  songer  à  l'existence  possible  d'une  affection  céré- 
belleuse. Or  chez  notre  malade  il  a  été  constaté  de  la  façon  la 
plus  nette,  à  une  certaine  période  de  l'évolution  morbide  :  X... 
marchait  comme  une  femme  ivre;  en  outre  elle  n'était  plus 
maîtresse  des  mouvements  de  ses  membres  du  côté  gauche,  tant 
ils  étaient  incoordonnés.  Enfin,  de  ce  même  côté,  les  réflexes 
tendineux  étaient  fortement  exagérés.  Tout  cela  parle  dans  le 
sens  d'une  lésion  du  cervelet,  et  plus  spécialement  d'une  lésion 
du  vermis. 

L'exagération  des  réflexes,  prononcée  surtout  à  gauche,  la 
déviation  de  la  tête,  la  raideur  des  muscles  de  la  nuque  du 
côté  droit  ne  peuvent  qu'accentuer  nos  présomptions,  ainsi 
qu'il  ressort  de  la  connaissance  d'un  certain  nombre  d'observa- 
tions publiées  dans  ces  derniers  temps,  et  qui  ont  trait  à   la 
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pathologie  du  cervelet.  Laissez-moi  vous  communiquer  à  titre 
d'exemple  l'observation  suivante  publiée  par  Rive. 

11  s'agit  d'un  homme  de  38  ans,  qui,  sept  années  auparavant, 
avait  subi  un  traumatisme  crânien,  dans  la  région  occipitale 
droite.  En  fait  de  suites  immédiates  il  en  avait  conservé  de 
violentes  douleurs,  qui  revenaient  par  paroxysmes  et  qui  sié- 
geaient à  l'occiput.  En  décembre  1895,  cette  céphalalgie  occi- 
pitale revêtit  le  caractère  lancinant.  L'acuité  visuelle  se  mit  à 
diminuer;  le  malade  devint  sujet  aux  vomissements  et  à  des 
attaques  de  vertige.  En  février  dernier  (1896),  il  entra  à  l'hôpi- 
tal; sa  démarche  était  alors  telle  que  cela  se  voit  dans  les  cas 
d'une  affection  cérébelleuse.  Le  tronc  et  la  tête  étaient  déviés  à 
droite,  dans  une  attitude  forcée;  cette  attitude  s'exagérait 
pendant  la  marche.  La  parole  était  embarrassée  et  l'idéation 
ralentie.  Il  n'existait  ni  anesthésie,  ni  hémiplégie,  ni  paraplé- 
gie. Les  réflexes  tendineux  étaient  exagérés  des  deux  côtés, 
avec  une  esquisse  de  clonus,  plus  accentuée  du  côté  gauche.  Le 
malade  avait  les  pupilles  dilatées  ;  depuis  quelque  temps  la 
vision  était  abolie  à  droite,  pour  l'œil  gauche  elle  était  limitée 
à  l'objet  fixé.  La  mobilité  des  globes  oculaires  était  intacte; 
toutefois,  on  constatait  un  léger  nystagmus  horizontal,  à  la 
limite  extrême  du  champ  d'excursion.  L'examen  ophtalmosco- 
pique  a  révélé  l'existence  d'une  névrite  optique  très  marquée. 
Les  symptômes  se  sont  aggravés,  des  vomissements  et  de 
l'incontinence  des  urines  sont  survenus.  Le  malade  était  tombé 
dans  le  coma;  il  est  mort  d'œdèrae  pulmonaire. 

A  l'autopsie,  on  a  trouvé,  au  voisinage  de  la  face  inférieure 
de  l'hémisphère  cérébelleux  droit,  une  tumeur  oblongue;  son 
grand  diamètre  mesurait  5  centimètres,  et  le  court  diamètre 
2  centimètres  et  demi.  La  tumeur,  partie  de  la  face  inférieure 
et  externe  du  pédoncule  cérébelleux  moyen,  avait  déjeté  en 
dehors  le  bulbe  et  le  lobe  latéral  droit.  L'examen  histologique 
a  révélé  un  gliosarcome  transformé  en  kyste,  et  une  dégé- 
nérescence des  faisceaux  pyramidaux  dans  la  moelle. 


Indépendamment  de  cet  ensemble  de  signes  et  de  symptômes, 
qui  plaide  en  faveur  de  l'hypothèse  d'un  néoplasme  cérébel- 
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leux,  il  y  a  lieu  de  tenir  compte  d'une  autre  manifestation  de 
grande  importance,  sur  la  valeur  séméiologique  de  laquelle  je 
désire  m'expliquer  un  peu  longuement  aujourd'hui;  je  veux 
parler  de  l'atrophie  double  des  nerfs  optiques. 

Ne  perdez  pas  de  vue,  Messieurs,  que  l'atrophie  double  des 
nerfs  optiques  s'observe  avec  des  tumeurs  de  siège  très  varié, 
vu  qu'elle  est  souvent  la  conséquence  d'une  hydropisie  ventri- 
culaire  abondante,  due  elle-même  à  une  compression  de  la 
veine  de  Galien.  Dans  le  cas  particulier  qui  nous  occupe,  nous 
sommes  obliges  de  tenir  compte  des  symptômes  dont  je  viens 
de  discuter  la  signification,  et  qui  nous  ont  amenés  à  supposer 
à  la  tumeur  présumée,  des  rapports  plus  ou  moins  étroits  avec 
le  cervelet.  Or  une  autre  hypothèse  est  admissible,  qui  n'est 
pas  en  opposition  formelle  avec  la  précédente.  Cette  hypothèse 
consiste  à  admettre  que  la  tumeur  en  question  a  donné  lieu  à 
une  atrophie  double  des  nerfs  optiques,  en  comprimant  les 
tubercules  quadrijumeaux,  dont  les  rapports  avec  le  cervelet 
sont  très  étroits.  C'est  cette  hypothèse  que  je  désire  examiner 
avec  quelques  développements. 

Les  notions  que  nous  possédons  sur  le  trajet  central  de  la 
voie  sensitive  optique  sont  à  même  de  nous  expliquer  d'une 
façon  très  simple  qu'une  compression  des  tubercules  quadriju- 
meaux entraîne  une  atrophie  double  des  nerfs  optiques. 

Laissez-moi  donc  vous  rappeler  que  la  partie  centrale  de  la 
voie  sensitive  optique  est  constituée  par  les  nerfs  optiques,  le 
chiasma  et  les  bandelettes  optiques,  qui  sont  de  véritables  pro- 
longements du  cerveau,  et  qui  ont  la  même  structure  histolo- 
gique  que  la  substance  blanche  centrale.  Les  fibres  consti- 
tuantes du  nerf  optique  ont  leurs  origines  dans  les  cellules 
ganglionnaires  c  de  la  couche  profonde  de  la  rétine  (fig.  24)  ;  ces 
fibres  sont  les  prolongements  cylindre-axiles  des  cellules  en 
question.  Parvenues  au  niveau  du  chiasma,  elles  s'entre- 
croisent en  majeure  partie,  de  l'avis  de  la  majorité  des  ana- 
tomistes;  en  d'autres  termes,  les  unes  /,  les  plus  nombreuses, 
passent  dans  la  bandelette  optique  du  côté  opposé,  les  autres 
/',  en  nombre  moins  considérable,  poursuivent  leur  trajet  dans 
la  bandelette  optique  du  même  côté. 

Tous  les  anatomistes  n'admettent  pas  l'entre-croisement  par- 
tiel; avec  Michel  et  Kœlliker  ils  soutiennent  que  la  totalité  des 
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fibres  des  nerfs  optiques  s'entre-croisent  au  niveau  du  chiasma. 
Sachez  donc  que  cette  manière  de  voir  a  été  énergiquement  com- 
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battue  par  Jacobson,  au  dernier  Congrès  d'ophtalmologie  qui 
s'est  tenu  àHeidelberg.  A  cette  occasionSchmidt-Rimpler  a  mon- 


TUMEUR     DU     CENTRE     OVALE.  113 

tré  des  préparations  provenant  d'un  homme  qui  avait  subi 
l'extirpation  de  l'œil  droit,  treize  années  avant  sa  mort.  Le  nerf 
optique  était  complètement  atrophié  à  droite,  normal  à  gauche. 
Au  contraire  les  deux  bandelettes  optiques  contenaient  des  fibres 
dégénérées.  On  peut  conclure  de  là  que  chez  l'homme,  du  moins, 
l'entre-croisement  partiel  des  fibres  du  nerf  optique  dans  le 
chiasma  n'est  pas  niable. 

Par  la  voie  des  bandelettes  optiques,  les  fibres  optiques 
gagnent  ensuite  le  cerveau  moyen.  Là  elles  se  groupent  en  deux 
faisceaux  : 

L'un  g  gagne  directement  l'écorce  grise;  ses  éléments  se 
mêlent  aux  fibres  du  segment  rétro-lenticulaire  de  la  capsule 
interne,  pour  aller  se  terminer  à  l'écorce  grise  de  la  face  interne 
du  lobe  occipital,  au  voisinage  de  la  scissure  calcarine. 

L'autre  faisceau  ^'  ne  gagne  l'écorce  cérébrale  qu'après 
avoir  traversé  des  îlots  de  substance  grise  intermédiaire.  En 
effet,  ses  fibres  constituantes  envoient  des  ramifications  libres 
dans  les  masses  grises  m  du  cerveau  moyen  et  du  cerveau 
intermédiaire  :  corps  genouillés  externes,  éminences  antérieures 
des  tubercules  quadrijumeaux,  extrémité  postérieure  des 
couches  optiques.  Des  cellules  nerveuses  que  renferment  ces 
amas  gris  partent  des  prolongements  cylindre-axiles,  qui  se 
joignent  au  faisceau  précédent,  pour  gagner  ensuite  le  terri- 
toire précité  de  l'écorce  grise. 

La  figure  que  voici  (fig.  24)  va  vous  donner  une  représenta- 
tion objective  bien  nette  de  ces  rapports.  Cette  autre  figure 
(fig.  25),  qui  représente  une  coupe  transversale  du  cerveau, 
passant  par  les  tubercules  quadrijumeaux  antérieurs,  vous 
montre  les  rapports  de  ces  organes  avec  les  parties  adjacentes 
et  en  particulier  avec  les  noyaux  de  l'oculo-moteur  commun; 
retenez  bien  ce  dernier  point. 


Vous  voilà  bien  préparés  à  comprendre  comme  quoi  une 
destruction  des  tubercules  quadrijumeaux  doit  retentir  sur  la 
structure  et  le  fonctionnement  d'une  partie  des  fibres  qui  con- 
stituent la  voie  optique.  La  constatation  d'une  névrite  optique 
devait  donc  nous  conduire  à  examiner  l'hypothèse  d'une  tumeur 
des  tubercules  quadrijumeaux,  étant  données  les  circonstances 
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réalisées  par  le  cas  de  notre  malade.  Or  si  on  ne  prend  en  con- 
sidération que  la  première  phase  de  l'évolution  morbide,  ces 
circonstances  parlent  dans  le  sens  d'une  tumeur  en  rapport  plus 
ou  moins  immédiat  avec  le  cervelet. 

Seulement  il  est  extrêmement  rare,  la  clinique  le  démontre, 
que  dans  le  cas  d'une  lésion  des  tubercules  quadrijumeaux, 
les  manifestations  morbides  se  réduisent  à  une  névrite  optique. 
Dès  1889  Nothnagel  assignait  aux  tumeurs,  primitives  ou  secon- 


FiG.  23. 
ta,  tubercule  quadrijumeau  antérieur.  —  sy,   aqueduc  de  Sylvius.  —  n,  noyau  de  l'oculomo- 
teur    commun.  —   /■.«,    faisceau    sensitif.  —   s.n.    substance   noire    de    Sœmmering.    — 
P,  faisceau  pyramidal. 

daires,    des    tubercules  quadrijumeaux   les    deux    symptômes 
suivants  : 

1°  Une  démarche  incertaine,  titubante;  aux  yeux  de 
Nothnagel,  ce  phénomène  avait  surtout  une  grande  signification 
quand  il  se  montre  comme  premier  symptôme  en  date.  J'ajoute 
qu'étant  donnés  les  rapports  du  cervelet  et  des  tubercules  qua- 
drijumeaux avec  les  pédoncules  cérébelleux  supérieurs,  il  n'est 
pas  étonnant  que  la  titubation  s'observe  dans  le  cas  d'une 
lésion  intéressant  les  premiers. 
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2°  Une  'ophtalmoplégie,  une  paralysie  des  muscles  de  l'œil, 
qui  est  bilatérale,  mais  non  absolument  symétrique.  Ce  symp- 
tôme, vous  ferai-je  remarquer,  n'a  rien  non  plus  qui  doive 
nous  étonner,  étant  donnés  les  rapports  des  tubercules  quadriju- 
nieaux  et  des  noyaux  de  l'oculomoteur  commun. 

Dans  un  mémoire  paru  en  1894,  P.  Bruns ^  a  contesté  la 
valeur  des  assertions  de  Nothnagel.  Il  s'appuyait  sur  deux  obser- 
vations suivies  d'autopsie  :  l'une  avait  trait  à  un  néoplasme 
tuberculeux  des  tubercules  quadrijumeaux,  l'autre  à  un  sar- 
come du  vermis  inférieur.  De  l'étude  de  ces  deux  faits  et 
d'autres  analogues,  Bruns  concluait,  en  fm  de  compte,  pour  ce 
qui  concerne  le  diagnostic  des  lésions  des  tubercules  quadriju- 
meaux et  des  lésions  du  cervelet  : 

Que  le  début  par  l'ataxie  et  la  prédominance  de  ce  symp- 
tôme plaident  en  faveur  d'une  localisation  cérébelleuse,  et 
qu'inversement  le  début  par  l'ophtalmoplégie  parle  en  faveur 
d'une  localisation  dans  les  tubercules  quadrijumeaux. 

Que  dans  ce  dernier  cas  les  III''  et  lY''  paires  sont  surtout 
paralysées. 

Que  les  désordres  ataxiques  et  cboréiformes  sont  fréquents 
dans  les  mêmes  circonstances. 

A  la  même  époque  Ernest  Weinland^  signalait  la  fréquence 
(9  fois  dans  19  cas)  des  troubles  auditifs  dans  les  cas  de  tumeur 
des  tubercules  quadrijumeaux.  Il  n'y  a  pas  non  plus  là  de  quoi 
vous  surprendre,  si  vous  avez  présentes  à  l'esprit  les  notions 
anatomiques  que  je  vous  ai  exposées  dans  mon  avant-dernière 
leçon,  au  sujet  de  la  voie  auditive  centrale. 

* 
*    * 

Vous  voilà  donc  renseignés  sur  la  symptomatologie  des 
lésions  des  tubercules  quadrijumeaux.  Elle  compte  parmi  ses 
éléments  constitutifs  un  symptôme,  l'ophtalmoplégie,  qui  fait 
défaut  chez  notre  malade.  Il  n'y  a  donc  nulle  raison    de  re- 


1.  L.  Brl-xs,  Zur  differentiellen  Diagnose  zwischen  den  Tumoren  der  Vierhûgel 
und  des  Kleinhirns.  Archiv  fur  Psijchiatrie  und  Nervenkvankheiten,  1894,  t.  xxvi, 
fasc.  2,  p.  299. 

E.  Weixlaxd.  Ueber  einen  Tumor  der  Vierhùgelgegend,  etc.  Archiv  fur  Psy- 
chiatrie und  Nervenkrankheilen,  1896,  t.  XXVI,  fasc  2,  p.  333. 
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noncer  à  notre  hypothèse  première.  Nous  avons  donc  tout  lieu 
de  supposer  que  chez  notre  malade  la  névrite  optique  reconnaît 
pour  cause,  non  point  une  lésion  des  tubercules  quadrijumeaux, 
mais  une  hydropisie  ventriculaire,  imputable  à  la  compression 
exercée  sur  la  veine  de  Galien  par  un  néoplasme  cérébelleux. 

Si  tant  est  qu'il  s'agisse  d'une  tumeur  du  cervelet,  il  nous 
faut  admettre  que  le  néoplasme  siège  à  la  face  inférieure  de 
l'organe,  ou  que  du  moins  il  empiète  largement  sur  cette  région. 
En  tout  cas  il  faut  qu'il  nous  rende  compte  de  l'hémiplégie 
gauche  avec  contracture,  que  nous  avons  constatée  chez  notre 
malade  ;  il  faut  qu'il  nous  rende  compte  aussi  des  troubles  de 
la  sensibilité,  constatés  de  ce  même  côté. 

L'hémiplégie  gauche,  vous  vous  le  rappelez,  s'est  établie 
progressivement,  avec  une  grande  lenteur;  elle  s'est  substituée 
peu  à  peu  à  l'incoordination  motrice  des  membres  du  côté 
gauche.  Tout  cela  s'explique  si  on  admet  que  la  tumeur  a  exercé 
sur  la  voie  motrice  une  compression  lente  et  progressivement 
croissante  ;  il  n'y  a  pas  là  de  quoi  nous  surprendre,  quand  on  se 
représente<:les  rapports  du  cervelet  avec  la  protubérance  et  le 
bulbe.  Or  il  est  possible  de  préciser  davantage  encore  le  lieu 
exact  011  doit  s'exercer  cette  compression,  du  moment  qu'elle 
doit  nous  expliquer  également  l'hémiplégie  sensitive  incomplète 
qui  occupe  tout  le  côté  gauche,  face  comprise  (il  y  a  quelques 
mois  la  face  était  respectée  par  l'hypoesthésie). 

Comment  doit  être  placée  la  tumeur,  pour  qu'elle  nous  rende 
compte  à  la  fois  de  l'hémiplégie  motrice  et  de  l'hémiplégie 
sensitive  gauche?  Il  faut  qu'elle  soit  placée  de  telle  sorte  qu'elle 
comprime  à  la  fois  la  voie  motrice  et  la  voie  sensitive,  là  oii 
cette  dernière  a  déjà  reçu  les  fibres  de  la  Y"  paire,  qui  assurent 
la  sensibilité  de  la  moitié  gauche  de  la  face. 

Or  toutes  les  fibres  corticales  des  diverses  voies  sensitives, 
à  l'exception  des  fibres  olfactives,  se  réunissent  en  un  faisceau 
compact,  qui  traverse  le  segment  rétro-lenticulaire  du  bras  pos- 
térieur de  la  capsule  interne,  au  carrefour  sensitif  de  Charcot. 
Plus  haut  elles  se  dispersent,  en  rayonnant  vers  l'écorce  céré- 
brale oia  est  leur  lieu  de  terminaison.  Plus  bas,  les  fibres  sen- 
sitives sont  situées  immédiatement  en  arrière  des  fibres  trans- 
versales profondes  de  la  protubérance.  A  ce  niveau  la  voie 
sensitive  centrale  forme  deux  parties  :  l'une,  antérieure,  qui 
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correspond  à  la  voie  sensitive  centrale  d'origine  spinale,  est 
représentée  sur  la  figure  que  voici  (fig.  26),  par  la  couche  mé- 
diane des  fibres  sensitives;  l'autre,  postérieure,  correspond  à  la 
voie  sensitive  d'origine  bulbaire  et  protubérantielle,  c'est  la 
couche  latérale  des  fibres  sensitives.  Plus  bas  encore,  c'est-à-dire 
un  peu  au-dessus  du  collet  du  bulbe,  la  voie  sensitive  d'origine 


Fig.  2G.  —  ^D'après  Van  Gehlciitex.) 

spinale  subit  l'entre-croisement.  Si  maintenant  je  vous  rappelle 
qu'à  ce  même  niveau  la  voie  motrice  occupe  l'étage  inférieur 
de  la  protubérance,  que  cette  voie  s'entre-croise  au  niveau  du 
collet  du  bulbe,  il  vous  sera  facile  de  concevoir  que  l'hypothèse 
d'une  tumeur  cérébelleuse,  comprimant  la  protubérance  à 
droite,  au  niveau  de  la  coupe  représentée  par  la  figure  placée 
devant  vous,  c'est-à-dire  à  un  niveau  assez  voisin  du  bord 
supérieur  de  la  protubérance,  nous  expliquera  à  la  fois  l'hémi- 
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plégie  motrice  gauche  et  l'hémiplégie  sensitive  gauche,  y 
compris  l'hémianesthésie  gauche  de  la  lace.  Vous  pouvez 
vous  rendre  compte  que  dans  la  partie  latérale  de  cette  région, 
tout  près  de  la  face  externe  du  pédoncule  cérébelleux  supé- 
rieur, se  trouve  la  portion  de  la  voie  sensitive  centrale,  qui 
reçoit  ses  fibres  des  noyaux  bulbo-protubérantiels  et  par  con- 
séquent du  noyau  sensitif  terminal  du  trijumeau.  Cette  même 
localisation  nous  explique  pourquoi  l'hémiplégie  sensitivo- 
motrice  ne  s'est  pas  compliquée  d'autres  phénomènes  surajoutés, 
tels  que  paralysie  de  la  III"^  et  de  la  IV''  paire,  les  noyaux  de 
ces  nerfs  étant  placés  à  un  niveau  plus  élevé. 


Messieurs,  il  est  une  autre  hypothèse  qui  mérite  d'être 
examinée.  Elle  m'est  suggérée  par  l'état  actuel  du  syndrome 
clinique  réalisé  par  cette  femme.  N'oubliez  pas  que  depuis  des 
mois  la  titubation  a  disparu,  et  qu'à  l'heure  actuelle  le  tableau 
morbide  est  dominé  par  une  hémiplégie  motrice  gauche,  avec 
contracture,  et  par  une  hémiplégie  sensitive  gauche  incomplète, 
qui  a  envahi  la  face.  Eh  bien,  à  ne  tenir  compte  que  de  ce 
double  élément  morbide,  nous  sommes  conduits  à  nous 
demander  s'il  n'existe  pas  simplement  une  lésion  en  foyer  de 
l'hémisphère  droit.  Supposez  une  lésion  située  en  plein  centre 
ovale,  à  droite.  Elle  nous  expliquera  l'hémiplégie  gauche 
accompagnée  de  contracture.  Elle  nous  expliquera  l'hémianes- 
thésie gauche  incomplète,  car  il  est  maintenant  admis  que 
les  fibres  sensitives  cheminent  dans  le  centre  ovale,  entremêlées 
aux  fibres  motrices  qui  ont  la  même  destination  régionale.  Elle 
nous  expliquera  la  double  atrophie  papillaire  que  nous  consta- 
tons chez  X....  En  effet,  une  tumeur  placée  comme  je  viens  de 
le  dire,  par  la  compression  qu'elle  exerce,  peut  produire  une 
hydropisie  ventriculaire  énorme,  et  une  hydropisie  des  quatre 
ventricules.  L'hydropisie  ventriculaire  entraînera  à  son  tour 
une  compression  du  chiasma  des  nerfs  optiques,  avec  sa  consé- 
quence inévitable  qui  est  l'atrophie  des  papilles.  On  conçoit 
même  que  l'atrophie  papillaire  ait  débuté  par  l'œil  droit.  Il  suf- 
fit, pour  cela,  d'admettre  qu'au  début,  la  compression  est  restée 
limitée  au  côté  droit,  et  rien  n'est  plus  vraisemblable  avec  le 
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siège  que  nous  assignons  à  la  tumeur.  L'hydropisie  ventri- 
culaire  nous  rend  compte  également  de  l'abaissement  progres- 
sif des  facultés  intellectuelles.  Il  n'est  pas  jusqu'à  l'ataxie  dite 
cérébelleuse,  jusqu'à  la  titubation,  qui  n'ait  été  observée  dans 
des  cas  de  néoplasie  des  lobes  antérieurs  du  cerveau,  sans 
rapport  aucun  avec  le  cervelet;  j'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous 
en  citer  des  exemples  \ 

Vous  voyez  que  cette  seconde  hypothèse  mérite  d'être  prise 
en  sérieuse  considération.  Elle  nous  rend  compte  des  divers 
éléments  du  tableau  morbide  actuel,  et  d'une  façon  moins  com- 
plexe que  l'hypothèse  d'une  tumeur  du  cervelet. 


En  résumé,  dans  le  cas  actuel,  deux  suppositions  sont  pos- 
sibles relativement  au  diagnostic  de  localisation  : 

La  première  peut  se  formuler  ainsi  :  tumeur  en  rapport  avec 
la  moitié  droite  du  cervelet,  faisant  vraisemblablement  corps 
avec  cet  organe  et  placée  à  sa  face  inférieure;  de  là  elle  a  dû 
s'étendre  en  avant,  pour  comprimer  la  protubérance  à  sa  face 
postérieure,  dans  la  région  que  je  viens  d'indiquer,  au-dessus 
du  noyau  sensitif  terminal  du  trijumeau. 

Il  est  un  détail  clinique  de  l'observation  de  notre  malade, 
qui  cadre  admirablement  avec  cette  localisation.  Rappelez-vous 
les  manifestations  douloureuses  qui  ont  marqué  le  début  de  la 
maladie  actuelle,  rappelez-vous  cette  névralgie  sus-orbitaire 
droite,  si  pénible,  si  tenace;  indubitablement  elle  était  due  à 
l'irritation  de  la  branche  ophtalmique  du  trijumeau  droit  par 
la  tumeur,  A  l'époque  dont  je  vous  parle,  on  trouvait  réalisée 
une  sorte  de  paralysie  sensitive  alterne  (et  douloureuse)  d'un 
côté,  motrice  (incoordination)  de  l'autre.  Plus  tard,  par  suite  des 
progrès  croissants  de  la  tumeur,  ces  accidents  initiaux,  à  dis- 
position croisée,  ont  fait  place  à  une  paralysie  motrice  et  à  une 
paralysie  sensitive  du  même  côté,  la  formation  réticulée,  qui 
contient  la  voie  sensitive  centrale  d'origine  bulbaire  étant 
composée  de  fibres  qui  s'entre-croisent  au  fur  et  à  mesure  qu'on 
remonte  à  des  niveaux  de  plus  en  plus  élevés. 

1.  Voir  la  leçon  VI,  p.  90. 
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La  seconde  supposition  est  celle  d'une  tumeur  développée 
en  plein  centre  ovale,  qui  aurait  détruit  à  la  fois  les  fibres  de 
projection  de  la  zone  motrice  et  les  fibres  sensitives  qui  leur 
sont  juxtaposées,  qui  aurait  occasionné  Line  énorme  hydropisie 
ventriculaire  et,  consécutivement,  l'atrophie  des  deux  papilles, 
sans  compter  la  déchéance  progressive  des  facultés  intellec- 
tuelles. 

Reste  à  élucider  le  troisième  et  dernier  point,  celui  qui  est 
relatif  à  la  nature  de  la  tumeur. 

Notre  malade  n'a  pas  eu  la  syphilis,  c'est  du  moins  ce  qui 
ressort  de  l'interrogatoire  que  nous  lui  avons  fait  subir,  et  de 
l'inspection  minutieuse  que  nous  avons  pratiquée  de  son  tégu- 
ment externe  et  des  muqueuses  accessibles.  Rien  non  plus  ne 
nous  autorise  à  voir  en  elle  une  victime  de  la  syphilis  héréditaire. 

Notre  malade  n'est  pas  et  n'a  jamais  été  tuberculeuse. 

Nous  n'avons  donc  aucune  raison  de  soupçonner  chez  elle 
l'existence  d'un  syphilome  ou  d'un  tubercule  intra-crânien. 
Pour  tout  dire,  une  de  ses  sœurs  a  été  emportée,  à  l'âge  de 
7  ans,  par  une  affection  que  le  médecin  a  qualifiée  de  méningite 
tuberculeuse.  Mais  cela  ne  constitue  qu'une  présomption  bien 
vague,  en  faveur  d'une  intervention  possible  de  l'infection  tuber- 
culeuse dans  le  développement  de  la  maladie  de  cette  femme. 

La  malade  est  trop  jeune  pour  que  l'on  puisse  soupçonner 
chez  elle  l'existence  d'un  anévrysme  intra-crânien.  Du  reste, 
l'hypothèse  d'une  tumeur  vasculaire  se  concilie  mal  avec  la 
lenteur  et  la  progressivité  de  l'évolution,  que  nous  sommes  à 
même  de  constater  dans  le  cas  actuel,  sans  variations  brusques 
dans  l'intensité  des  symptômes.  11  n'y  a  donc  pas  lieu  non  plus 
de  soupçonner  l'existence  d'ungliome,  c'est-à-dire  de  la  variété 
de  tumeur  qui  est  la  plus  vasculaire. 

Rref,  relativement  à  la  nature  de  la  tumeur  présumée,  il 
nous  est  impossible  d'émettre  une  affirmation  précise.  Le  pro- 
nostic découle  en  partie  de  là. 


Pronostic  et  traitement.  —  Nous  n'avons  pas  affaire  à  une 
néoplasie  syphilitique;  le  cas  n'est  donc  pas  justiciable  de  la 
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médication  iodo-mercurielle.  Nous  n'avons  donc  rien  à  espérer 
des  ressources  de  la  thérapeutique  interne. 

Il  nous  reste  le  recours  à  la  chirurgie,  et  vous  savez  déjà  que 
dans  un  cas  de  tumeur  intra-crànienne,  l'intervention  opéra- 
toire peut  se  proposer  un  double  objectif  :  elle  peut  être  pure- 
ment palliative  ;  elle  peut  viser  une  guérison  radicale,  au  prix 
de  l'extirpation  du  néoplasme. 

Dans  le  cas  actuel,  étant  donné  le  siège  profond  que  dans 
l'une  et  l'autre  hypothèse  nous  assignons  à  la  tumeur  présumée, 
il  ne  saurait  être  question  d'une  tentative  d'extirpation. 

Quant  à  tenter  une  intervention  palliative,  trépanation 
simple  ou  ponction  des  ventricules,  outre  qu'elle  ne  serait  pas 
sans  danger,  ainsi  que  l'observation  clinique  nous  l'a  démontré, 
je  doute  qu'elle  nous  donnât  le  résultat  voulu,  la  décompression 
des  centres  nerveux.  En  effet,  l'hydropisie  ventriculaire  ne  tar- 
derait pas  à  se  reproduire,  étant  donné  que  dans  l'hypothèse 
d'une  tumeur  du  centre  ovale  comme  dans  l'hypothèse  d'une 
tumeur  du  cervelet,  nous  n'avons  aucune  prise  directe  sur  le 
néoplasme,  qui  doit  être  volumineux.  Aussi  me  suis-je  prononcé 
provisoirement  pour  l'abstention  \ 


Étude  anatomo-'pathologique .  —  L'examen  macroscopique 
seul  a  pu  être  fait,  soit  à  l'état  frais,  soit  après  durcissement 
par  le  formol  et  les  sels  de  chrome.  Tel  qu'il  est,  il  donne  des 
renseignements  suffisamment  exacts  sur  le  siège  du  foyer  et  sur 
l'étendue  des  régions  détruites. 

A.  Examen  à  l'état  frais.  —  La  calotte  crânienne  enlevée, 
on  pratique  l'incision  cruciale  de  la  dure-mère.  Cette  inci- 
sion ouvre,  au  niveau  de  la  région  supéro-externe  de  l'hémi- 
sphère droit  (fig.  27),  une  grande  cavité,  sorte  de  pseudo- 
porencéphalie.  De  la  cavité  on  voit  immédiatement  s'échapper 
un    liquide   jaunâtre,   qui    contient    en    suspension   de  nom- 

1.  La  malade  est  allée  en  s'affaiblissant  et  elle  a  succombé  le  9  novembre  1897. 
J'ai  cru  devoir  publier,  à  la  suite  de  cette  leçon,  la  note  qui  m'a  été  remise  par 
M.  Philippe,  chef  du  laboratoire  d'anatomie  pathologique,  relativement  aux  résul- 
tats de  l'examen  macroscopique  des  centres  nerveux.  Il  en  résulte  que  des  deux 
hypothèses  discutées  plus  haut,  c'est  la  seconde,  celle  d'une  tumeur  du  centre 
ovale,  qui  s'est  trouvé  réalisée. 
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breux  grumeaux,  très  fms,  d'aspect  caséeux.  Le  kyste  se 
vide  complètement;  alors,  il  est  possible  de  constater,  par 
l'étude  à  l'état  frais,  que  ce  kyste  a  détruit,  sur  la  face  externe 
de  l'hémisphère,  la  portion  supérieure  des  circonvolutions 
rolandiques,  le  lobule  pariétal  supérieur  et  un  petit  segment 
antérieur  du  pli  courbe;  il  s'enfonce  profondément  dans  le 
centre  ovale,  dans  la  direction  du  ventricule  latéral.  Le  kyste 
est  tapissé  partout  fpar  une  membrane  peu  épaisse,  jaunâtre. 


FiG.  27.  —  Face  externe  de  l'hémisphère  droit.  Les  circonvolutions  frontales  et 

pariétales,  les  principales  scissures  sont  représentées  par  leurs  lettres. 

La  zone  teintée  topographie  la  cavité  kystique.   Cette  cavité,  considérable,   a 

produit  l'aflaissement  et  la  déformation  d'une  grande  partie  de  l'hémisphère. 

En  AA',  BB'  passent  les  coupes  horizontales  et  antéro-postérieures,  respectivement  dessinées 
sur  les  figures  suivantes. 

tomenteuse,  irrégulière,  et  couverte  de  nombreuses  petites  gra- 
nulations opaques,  de  consistance  dure. 

La  masse  encéphalique  est  friable  :  on  réserve  les  coupes, 
et  on  se  hâte  de  déposer  le  tout  dans  une  solution  de  formol  à 
10  p.  100;  cette  solution  est  renouvelée  le  lendemain,  puis 
remplacée,  au  bout  de  quelques  jours  par  le  liquide  de  Mûller 
ordinaire,  dans  le  but  d'obtenir  une  différenciation,  visible  à 
l'œil  nu,  des  masses  grises  et  des  masses  blanches. 

B.  Examen  après  durcissement.  —  Cet  examen  permet  de 
topographier  le  foyer  kystique,  au  niveau  de  la  face  externe  de 
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l'hémisphère  droit,  dans  le  centre  ovale,  enfin,  dans  la  région 
ventriculaire  ou  opto-slriée.  Trois  figures  ci-jointes  aideront  à 
suivre  la  description. 

1°  Topographie  du  foyer  au  niveau  de  la  face  externe  dt 
l'hémisphère  (fig.  27). 

Le  dessin  montre  d'abord  la  déformation  considérable  qu'a 
subie  l'hémisphère  tout  entier;  sa  hauteur  a  diminué  de  un 
quart  environ;  cet  aplatissement  est  maximum  au  niveau  de 
la  région  rolandique,  si  bien  que  le  lobe  frontal  paraît  faire 
saillie  en  avant  et  au-dessus  du  kyste. 

La  zone  teintée  montre  l'étendue  des  circonvolutions 
détruites  (1/3  supérieur  de  la  circonvolution  pariétale  ascen- 
dante—  1/3  supérieur  de  la  circonvolution  frontale  ascendante, 

—  lobule  pariétal  supérieur  tout  entier).  Le  kyste  s'arrête  assez 
nettement  au  niveau  du  bord  supérieur  de  l'hémisphère,  il 
respecte  donc  l'écorce  du  lobule  paracentral;  mais  dans  le 
centre  ovale,  il  coupe,  à  peu  près  totalement,  ses  fibres  de  pro- 
jection. La  zone  du  pli  courbe  est  à  peine  touchée  dans  sa  por- 
tion la  plus  antérieure.  Le  lobe  occipital  est  intact. 

2°  Topographie  du  foyer  au  niveau  du  centre  ovale  (fig.  28). 

—  Cette  figure  représente  une  coupe  horizontale  et  antéro-posté- 
rieure  passant  en  dehors  par  le  pied  de  la  frontale  et  de  la  parié- 
tale ascendante,  en  dedans  par  le  corps  calleux.  Elle  montre  que 
le  kyste  occupe  une  portion  étendue  du  centre  ovale.  Nous  ne 
voulons  pas  entrer  dans  des  détails  trop  minutieux,  que  l'examen 
macroscopique  ne  saurait  autoriser;  nous  pouvons  cependant 
affirmer  que  toutes  les  fibres  de  projection  des  circonvolutions 
frontales  et  pariétales  ascendantes  (1/3  supérieur),  du  lobule 
paracentral,  et  du  lobule  pariétal  supérieur  sont  supprimées; 
elles  passent  juste  par  la  portion  du  centre  ovale,  que  le  kyste 
occupe  à  lui  seul.  De  même  les  fibres  calleuses,  très  riches  en 
cette  région,  sont  détruites  en  presque  totalité  :  le  kyste  s'étend 
sur  la  longueur  à  peu  près  entière  de  la  circonvolution  lim- 
bique,  qui  borde,  on  le  sait,  le  corps  calleux. 

3°  Topographie  du  foyer  au  niveau  du  ventricule  droit  latéral 
et  de  la  région  opto-striée  (fig.  29).  —  La  coupe  horizontale  et 
antéro-postérieure  passe  par  le  lobule  de  l'insula  (segment 
supérieur)  et  par  la  première  circonvolution  temporale;  en 
dedans,  elle  ouvre  le  ventricule  latéral,  sa  corne  sphénoïdale, 
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et  elle  enlève  la  portion  très  supérieure  du  corps  opto-strié.  Il 
est  facile  de  constater  que  le  kyste  s'arrête  complètement  à  ce 
niveau;  on  voit  aussi  que  la  ligne  médiane  a  été  déjetée  à 


FiG.  28,  —  La  coupe  horizontale  et  antéro-postérieure  passe  par]  plusieurs  clr- 
convolutions  des  scissures  qui  ont  été  soigneusement  repérées.  Elle  [montre 
la  région  du  centre  ovale  (K),  détruite  par  la  cavité  kystique;  à  ce  niveau 
siègent  les  fibres  calleuses,  et  les  fibres  de  projection  de  la  portion  supérieure 
des  circonvolutions  rolandiques,  et  du  lobule  paracentral. 


gauche,  par  la  dilatation  du  ventricule  latéral  et  l'excès  de  ten- 
sion de  son  liquide. 

En  résumé,  l'examen  macroscopique  fait  constater  que  le 
foyer  est  constitué  par  un  kyste  développé  aux  dépens  de  quel- 
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ques  circonvolutions  de  la  face  externe  de  l'hémisphère  droit, 
et  d'une  portion  assez  étendue  du  centre  ovale  correspondant  ; 


v^- 


FiG.  29.  —  La  coupe  horizontale  et  antéro-postérieure,  située  un  peu  au-dessous 
de  la  précédente,  intéresse  la  capsule  interne,  le  segment  supérieur  de  la 
couche  optique  (Th),  le  ventricule  latéral  et  sa  corne  sphénoïdale  (Vl-Vs).  A 
ce  niveau,  le  kyste  a  disparu;  le  ventricule  latéral  est  très  dilaté,  comme  le 
montre  le  refoulement  à  gauche  de  la  paroi  médiane  et  des  fibres  calleuses. 

ce  kyste  s'arrête  juste  au-dessus  du  plafond  du  ventricule  laté- 
ral, et  du  corps  opto-strié  ;  il  n'a  pas  ouvert  le  ventricule  latéral 
comme  l'a  montré  une  coupe  vertico-transversale  non  repré- 


126         CLIMOUE     DES     MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

sentée  ici;  mais  il  communiquait  directement,  en  arrière,  avec 
la  corne  sphénoïdale  du  même  ventricule. 

L'examen  microscopique  ultérieur  montrera  la  structure  et 
la  nature  de  la  membrane  du  kyste,  l'étendue  des  dégénérations 
secondaires,  la  présence  possible  d'un  autre  foyer  dans  la  pro- 
tubérance. 


VIII 


SUR    UN    NOUVEAU   CAS    DE   TUMEUR 
DU   CERVELET^ 


Sommaire.  —  Exemple  clinique.  —  Antécédents  familiaux  et  personnels.  —  Début 
par  de  la  diplopie,  avec  strabisme  interne  ;  embarras  de  la  marche,  titubation; 
douleurs  à  l'occiput  ;  parésie  faciale  gauche  ;  parésie  des  membres  du 
même  côté  ;  stase  papillaire  double.  —  Évolution  subséquente.  —  État  de  la 
malade  au  moment  de  son  entrée  dans  le  service  :  persistance  de  la  céphalalgie 
occipitale;  vertige;  nausées.  —  Intégrité  de  la  sensibilité  objective.  —  Gêne 
des  mouvements  à  gauche.  —  Troubles  de  la  statique  et  de  la  marche.  — 
Exagération  des  réflexes.  —  Anosmie.  —  Nystagmus  horizontal.  —  Résumé. 

Diagnostic.  —  L'ensemble  des  symptômes  impose  l'hypothèse  d'une  tumeur 
intra-crànienne.  —  Certaines  manifestations  parlent  dans  le  sens  d'une  tumeur 
du  cervelet.  —  Raisons  qui  permettent  de  supposer  que  la  tumeur  siège  en 
avant,  en  dedans  et  en  bas  du  lobe  gauche  du  cervelet.  —  Les  plus  fortes 
présomptions  sont  en  faveur  d'une  néoplasie  tuberculeuse. 

Pronostic.  —  Impuissance  du  traitement  médicamenteux.  —  Le  siège  pi'ésumé 
de  la  tumeur  doit  faire  craindi'e  un  retentissement  prochain  sur  les  centres 
bulbaires  de  la  respiration  et  de  la  circulation. 

Traitement.  —  Une  intervention  chirurgicale  pouvait  seule  arracher  la  malade 
aux  dangers  qui  la  menaçaient.  —  Nature  et  but  de  cette  intervention.  — 
Triple  résultat  obtenu. 


Messieurs, 

A  plusieurs  reprises  déjà,  dans  le  courant  de  cette  année 
scolaire,  j'ai  eu  l'occasion  de  vous  présenter  des  malades 
atteints  d'une  affection  cérébelleuse.  Toujours  ces  malades  vous 
ont  mis  en  présence  d'un  ensemble  symptomatique  assez  spécial 
pour  qu'on  fût  autorisé  à  le  caractériser  par  ces  termes  : 
syndrome  cérébelleux.  Sans   doute  chaque   malade    réalise  ce 

1.  Leçon  du  28  mai  189T. 
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syndrome  à  sa  façon,  eu  égard  au  mode  de  succession,  au 
groupement  et  à  la  manière  d'être  des  différents  éléments  du 
syndrome,  et  eu  égard  aux  symptômes  autres,  qui  peuvent 
lui  être  surajoutés.  N'empêche  que  vous  avez  été  à  même  de 
reconnaître  un  air  de  famille,  si  je  puis  m'exprimer  ainsi,  à  tous 
les  cas  que  je  vous  ai  présentés,  et  il  en  sera  encore  ainsi  à 
propos  de  la  malade  dont  le  cas  servira  de  thème  à  la  leçon  de 
ce  jour.  Il  s'agit  d'une  jeune  femme  qui  est,  à  n'en  pas  douter, 
affectée  d'une  tumeur  cérébelleuse.  Elle  a  fait  l'objet  d'une 
tentative  chirurgicale,  dont  je  vous  reparlerai  plus  longuement 
tout  à  l'heure,  et  qui  nous  a  fourni  la  confirmation  de  notre 
diagnostic.  M.  Ghipault,  qui  Ta  opérée,  et  à  qui  je  céderai  la 
parole  à  la  fin  de  cette  leçon,  vous  dira  ce  que  son  expérience 
personnelle  lui  a  appris,  touchant  l'utilité  de  l'intervention 
opératoire  dans  les  cas  de  tumeurs  encéphaliques,  ce  mot  étant 
pris  dans  son  acception  la  plus  étendue. 


Voici,  en  termes  concis,  l'histoire  de  notre  malade.  Céles- 
tine  B...,  âgée  de  23  ans,  a  travaillé  aux  champs  jusqu'à 
l'âge  de  23  ans.  Elle  est  venue  ensuite  se  placer  à  Paris  comme 
femme  de  chambre.  La  recherche  de  ses  antécédents  hérédi- 
taires ne  nous  a  révélé  rien  de  bien  saillant.  Son  père  est 
migraineux;  sa  mère  est  bien  portante,  ainsi  que  les  autres 
enfants  de  la  famille,  au  nombre  de  quatre. 

Son  enfance  s'est  passée  sans  incidents  pathologiques  no- 
tables. B...  a  été  réglée  à  l'âge  de  15  ans.  A  cette  époque  de  sa 
vie  elle  a  passé  pour  être  anémique.  L'année  suivante  elle  a  été 
prise,  sans  cause  appréciable,  d'une  grande  faiblesse  de  la 
main  gauche.  Cette  faiblesse,  qui  n'a  pas  empêché  la  malade 
de  travailler,  s'est  dissipée  comme  elle  était  venue. 

A  20  ans  B...  est  devenue  sujette  à  des  vertiges  violents. 
Deux  fois  il  lui  est  arrivé  de  tomber  à  terre,  sans  du  reste 
perdre  connaissance.  En  même  temps  elle  s'est  mise  à  trembler 
du  bras  gauche  ;  elle  ne  pouvait  pas  tenir  de  la  main  gauche 
un  verre  plein,  sans  le  renverser.  Ce  tremblement  n'existait  pas 
au  repos;  il  se  manifestait  sitôt  que  B...  faisait  un  mouvement 
avec  son  bras  gauche,  ou  saisissait  un  objet  tant  soit  peu  lourd 
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avec  la  main  gauche.  La  malade  n'a  pu  nous  renseigner  sur 
la  durée  de  ce  tremblement.  Par  contre  elle  se  rappelle  qu'à 
cette  même  époque  ses  paupières,  la  droite  surtout,  étaient  sou- 
vent animées  de  battements  convulsifs. 

A  l'âge  de  23  ans,  B...,  qui  s'était  mariée  dans  l'intervalle, 
est  devenue  enceinte.  Sa  grossesse  s'est  bien  passée  ;  toutefois 
elle  s'est  accompagnée  d'éruptions  érythémateuses  sur  les  cuisses 
et  les  jambes.  B...  a  donné  le  jour  à  un  enfant  venu  à  terme, 
qui  a  aujourd'hui  trois  ans,  et  qui  a  eu  des  convulsions  à 
plusieurs  reprises. 


En  décembre  1893,  B...,  qui  avait  alors 23  ans,  a  été  frappée 
subitement  de  diplopie,  par  suite  d'une  déviation  de  l'oeil 
gauche  vers  l'angle  interne  ;  il  s'agissait  donc  d'une  paralysie 
delà  VI°  paire,  à  gauche.  A  deux  reprises  on  lui  a  pratiqué  une 
ténotomie,  dans  le  but  de  lui  redresser  l'œil  gauche.  On  est 
parvenu  ainsi  à  la  débarrasser  de  sa  diplopie  (janvier  1896).  Mais 
à  la  même  époque  un  autre  symptôme  a  fait  son  entrée  en 
scène  :  la  démarche  est  devenue  embarrassée,  dans  l'obscurité 
d'abord,  puis  en  pleine  lumière.  B...  titubait;  elle  était  obligée 
de  se  retenir  aux  murs  pour  ne  pas  choir. 

Le  23  mars  1896,  B...  a  été  admise  à  la  Salpêtrière,  dans 
le  service  de  M.  Déjerine.  Ses  plaintes  portaient  à  la  fois  sur 
l'état  de  ses  yeux,  sur  l'embarras  de  sa  démarche  et  sur  certaines 
douleurs.  B...  s'affligeait  de  ne  pouvoir  porter  l'œil  gauche  en 
dehors.  Elle  avait  toutes  les  peines  du  monde  à  marcher,  sans 
compter  qu'elle  se  servait  très  difficilement  de  son  bras  gauche, 
dont  les  mouvements  étaient  empreints  d'une  grande  mala- 
dresse. Avec  cela  elle  ressentait  des  douleurs  très  vives  à  la 
nuque  et  à  l'occiput.  En  l'examinant,  on  constata  en  outre 
l'existence  d'une  parésie  faciale  gauche,  qui  intéressait  les  deux 
branches,  supérieure  et  inférieure,  de  la  VIP  paire;  il  n'existait 
pas  de  déviation  de  la  langue.  Les  deux  membres  gauches 
étaient  frappés  d'une  parésie  très  manifeste  ;  de  ce  même  côté 
le  réflexe  rotulien  était  exagéré. 

B...  fut  soumise  pendant  trois  mois  à  un  traitement  par 
l'iodure  de  potassium  à  hautes  doses  (12  grammes  par  jour).  Il 
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semble  que  cette  médication  ait  eu  pour  effet  de  calmer  passa- 
gèrement les  douleurs  occipitales.  Celles-ci  reparaissaient,  sitôt 
qu'on  suspendait  l'administration  de  l'iodure  de  potassium.  En 
outre,  les  mouvements  de  latéralité  de  Fœil  gauche  s'étaient 
rétablis.  Par  contre  l'hémiparésie  du  côté  gauche  persistait 
intacte,  et  depuis  le  mois  d'avril  on  constatait  de  l'anosmie. 
L'examen  des  yeux,  pratiqué  le  22  avril,  avait  donné  les  résultats 
suivants  : 

L'abduction  de  l'œil  gauche  s'effectuait  dans  une  limite 
incomplète.  Les  pupilles,  d'un  diamètre  égal,  réagissaient  nor- 
malement. La  malade  lisait,  sans  effort,  les  caractères  ordinaires, 
à  la  distance  physiologique  de  l'œil  droit.  De  l'autre  côté  la  vue 
était  plus  faible,  car  avec  son  œil  gauche  la  malade  ne  pouvait 
déchiffrer  que  les  gros  caractères  hors  texte.  Avec  l'ophthalmo- 
scope  on  décelait  l'existence  d'un  œdème  de  la  papille. 


En  juin,  la  malade,  fatiguée  et  anémiée,  quitta  l'hôpital  pour 
reprendre  ses  occupations.  Mais  bientôt  les  douleurs  céphalal- 
giques  réapparaissaient^  plus  violentes  que  jamais  ;  pour  peu  que 
la  malade  baissât  la  tête,  elle  était  prise  de  vertiges.  Cet  état  de 
chose  la  condamnait  au  repos  forcé.  Encore  était-elle  obligée  de 
s'immobiliser  debout,  car  le  décubitus  horizontal  entraînait  une 
exagération  des  troubles  céphaliques.  Enfin  l'acuité  visuelle  de 
l'œil  gauche  se  mit  à  baisser  rapidement,  et  la  malade  devint 
sujette  à  d'horribles  douleurs  lancinantes,  qu'elle  localisait 
dans  le  globe  même  de  l'œil. 

C'est  dans  ces  conditions  que  B...  se  décida  à  réintégrer  la 
Salpêtrière.  Elle  fut  admise  dans  notre  salle  Cruveilhier,  le  14 
décembre  1896. 

Nous  l'avons  examinée  le  lendemain,  et  voici  sommairement 
le  résultat  de  cet  examen. 


B...  se  présentait  sous  les  dehors  d'une  fille  très  robuste,  de 
taille  bien  au-dessus  de  la  moyenne.  Son  teint  était  animé  ;  par 
contre,    les    muqueuses    accessibles    à   la    vue    étaient  d'une 
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grande  pâleur.  Ses  yeux  étaient  saillants,  le  gauche  plus  que  le 
droit.  Les  dents  étaient  très  belles;  la  peau,  d'une  netteté  par- 
faite, ne  présentait  ni  éruption,  ni  trace  de  cicatrices. 

Au  dire  de  la  malade,  les  douleurs  de  la  nuque  étaient  très 
atténuées;  autrefois  elles  immobilisaient  la  tête,  que  la  malade 
pouvait  maintenant  faire  mouvoir  en  tous  sens,  sans  souffrir. 
Toutefois  pour  peu  que  ces  mouvements  de  rotation  fussent 
rapides,  B...  était  prise  de  vertige;  il  lui  semblait  qu'elle  oscillait 
vers  la  gauche.  En  même  temps  elle  avait  des  nausées,  mais 
qui  n'aboutissaient  pas  au  vomissement.  Tout  cela  ne  durait 
que  quelques  instants. 

Les  douleurs  dans  l'œil  gauche  persistaient  avec  la  même 
violence,  mais  elles  étaient  loin  d'être  permanentes;  elles  ne  se 
montraient  que  pendant  trois  ou  quatre  jours  par  mois,  à 
l'époque  des  règles.  Elles  éclataient  par  accès  d'une  à  deux 
heures  de  durée,  et  qui  se  répétaient  au  nombre  d'une  dizaine 
par  jour.  Elles  troublaient  le  sommeil,  mais  sans  entraîner 
une  insomnie  absolue.  Pour  les  réveiller  il  suffisait  de  com- 
primer le  globe  de  l'œil,  mais  elles  ne  duraient  alors  que 
quelques  instants. 

La  sensibilité  objective  a  été  trouvée  normale  partout  où 
elle  a  été  explorée. 

Aux  membres  supérieurs,  tous  les  mouvements  physiolo- 
giques étaient  conservés  et  s'exécutaient  avec  une  assez  grande 
vigueur.  La  malade  résistait  très  bien  aux  efforts  qu'on  em- 
ployait pour  entraver  ces  mouvements.  Aussi  était-on  surpris 
de  ce  que,  à  l'épreuve  dynamométrique,  elle  ne  pouvait  dépasser 
25  avec  la  main  droite  et  20  avec  la  main  gauche,  alors  qu'une 
personne  de  vigueur  moyenne  atteint  facilement  50,  dans  les 
circonstances  physiologiques.  Au  surplus,  le  membre  supérieur 
gauche  était  frappé  d'une  grande  gêne  fonctionnelle,  qui  se 
manifestait  par  la  lenteur  et  la  maladresse  des  mouvements  de 
ce  membre.  B...  s'en  servait  difficilement  pour  manger,  pour 
se  déshabiller.  Enfin  l'avant-bras  gauche  mesurait  environ  un 
centimètre  de  tour  en  moins  que  le  droit  ;  cette  différence  ne 
se  retrouvait  pas  aux  bras. 

Les  deux  mains  étaient  également  froides  et  cyanosées,  et 
elles  l'avaient  toujours  été,  au  dire  de  la  malade. 

Les   réflexes  tendineux   du    poignet  et    du   coude    étaient 
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manifestement  faibles,  mais  à  un  égal  degré  des  deux  côtés. 

Aux  membres  inférieurs  on  constatait  un  peu  de  faiblesse  à 
gauche,  surtout  dans  le  mouvement  d'extension  de  la  jambe 
sur  la  cuisse. 

Quand  la  malade  maintenait  les  deux  pieds  en  contact,  la 
station  debout  était  absolument  impossible,  aussi  bien  avec  les 
yeux  ouverts  que  dans  l'obscurité.  Pour  peu  qu'elle  essayât  de 
lever  un  pied,  elle  venait  en  imminence  de  chute.  Elle  pouvait 
cependant  se  tenir  d'aplomb,  en  écartant  fortement  les  jambes, 
les  pieds  se  trouvant  à  trente  centimètres  l'un  de  l'autre  ;  encore 
le  tronc  était-il  en  état  d'équilibre  instable.  De  temps  en  temps 
la  malade  était  entraînée  en  arrière;  elle  soulevait  alors  la 
pointe  de  chaque  pied,  et  elle  se  maintenait  un  instant  sur  les 
talons;  puis,  penchant  le  corps  en  avant,  elle  parvenait  à  se 
remettre  d'aplomb. 

Les  désordres  de  la  marche  variaient  beaucoup  d'inten- 
sité, d'un  moment  à  l'autre.  Il  suffisait  à  la  malade  de  se 
savoir  un  point  d'appui  à  proximité  d'elle,  un  mur,  une  rangée 
de  lits,  pour  qu'elle  gagnât  beaucoup  en  assurance.  La  ligne  de 
marche  était  irrégulière,  brisée;  B...  prétendait  qu'elle  se  sentait 
attirée  vers  la  gauche.  A  vrai  dire,  pour  peu  qu'on  l'observât, 
on  arrivait  à  se  convaincre  qu'elle  oscillait  aussi  souvent  dans 
un  sens  que  dans  l'autre.  Les  pas  étaient  inégaux.  La  jambe 
gauche  était  soulevée  plus  que  la  droite  ;  elle  retombait  plus 
souvent  à  faux,  d'où  ce  mouvement  du  torse,  exécuté  pour  réta- 
blir l'équilibre,  dont  je  vous  parlais  àl'instant.  J'ajoute  queB... 
était  dans  l'impossibilité  absolue  de  courir. 

Les  réflexes  rotuliens  s'exécutaient  avec  force,  surtout  à 
gauche.  Il  n'y  avait  pas  de  clonus  du  pied. 

Il  n'existait  pas  de  troubles  trophiques,  pas  de  troubles  des 
sphincters.  La  face  était  absolument  indemne,  abstraction  faite 
des  troubles  oculaires,  de  la  parésie  des  VP  et  YIP  paires 
gauches.  L'odorat  était  aboli. 

Les  fonctions  des  grands  appareils  s'exécutaient  norma- 
lement. B...  n'avait  jamais  eu  de  vomissements.  Les  urines  ne 
contenaient  ni  sucre  ni  albumine. 

B...  riait  et  pleurait  souvent  pour  le  motif  le  plus  futile, 
mais  elle  ne  présentait  pas  de  troubles  psychiques  propre- 
ment dits. 
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Actuellement  (28  mai  1897),  la  malade  se  plaint  plus  que 
jamais  des  douleurs  qu'elle  ressent  dans  la  région  occipitale 
gauche  ;  c'est,  dit-elle,  comme  si  on  lui  enfonçait  à  ce  niveau  une 
lame  tranchante.  Elle  se  plaint  également  des  douleurs  qu'elle 
éprouve  dans  le  globe  de  l'œil  gauche.  Pour  atténuer  ses  souf- 
frances, elle  maintient  la  tête  fléchie.  Sitôt  qu'elle  dirige  le  regard 
en  haut,  elle  est  prise  de  vertiges  ;  toutefois  cette  sensation  verti- 
gineuse est  moins  prononcée  qu'autrefois.  La  diminution  de 
l'acuité  visuelle  a  progressé  :  avec  l'œil  droit,  B...  peut  distin- 
guer les  doigts  de  sa  main  à  une  distance  de  40  centimètres; 
avec  son  œil  gauche,  elle  ne  voit  bien  qu'à  la  clarté  du  jour. 
Elle  peut  encore  distinguer  les  couleurs,  sauf  le  rouge. 

Les  autres  troubles  ont  également  progressé.  De  plus,  deux 
manifestations  nouvelles  sont  survenues  :  la  malade  présente 
maintenant  du  nystagmus  horizontal,  qui  apparaît  d'une  façon 
très  nette,  sitôt  qu'elle  porte  le  regard  à  droite;  en  outre  elle 
a  eu,  ces  jours-ci,  des  vomissements  qui  se  sont  produits  à 
jeun. 

Enfin  la  malade  accuse  une  sensation  d'enflure  dans  le  côté 
gauche  de  la  face. 

En  résumé  nous  observons  chez  B...  un  ensemble  de  symp- 
tômes que  je  répartis  en  deux  groupes  : 

D'une  part  des  douleurs  violentes  dans  la  région  occipitale; 
des  troubles  de  la  statique,  caractérisés  par  l'impossibilité  de 
se  maintenir  en  équilibre  sur  les  jambes  rapprochées;  des 
désordres  de  la  marche,  qui  se  traduisent  surtout  par  de  la  titu- 
bation,  du  vertige,  du  nystagmus. 

D'autre  part,  des  troubles  de  la  vue,  en  rapport  avec  une 
atrophie  papillaire  double;  des  douleurs  lancinantes  localisées 
dans  le  globe  de  l'œil  droit;  de  l'exagération  des  réflexes  tendi- 
neux, prononcée  surtout  à  gauche;  une  légère  parésie  de  la 
VI°  et  de  la  VIP  paires  gauches,  une  parésie  de  la  main  et  de 
la  jambe  de  ce  même  côté,  —  sans  compter  la  perte  de  l'odorat 
et  les  vomissements  de  date  récente. 

Quel  diagnostic  porter  en  présence  de  ce  complexus  symp- 
tomatique? 
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Diagnostic.  —  Messieurs,  la  première  idée  qui  a  dû  vous 
venir  à  l'esprit  est  celle  d'une  tumeur  intra-crânienne.  Cette 
hypothèse  s'harmonise  avec  la  nature  des  accidents,  avec  leur 
marche  chronique  et  leur  évolution  progressive;  elle  s'impose, 
quand  on  tient  compte  de  l'ensemble  des  manifestations. 

Je  vais  plus  loin  ;  je  dis  que  les  manifestations  du  premier 
groupe  sont  de  nature  à  nous  permettre  une  localisation  plus 
précise  de  cette  tumeur  intra-crânienne  :  douleur  occipitale 
aussi  tenace  que  violente,  vertige,  désordre  de  l'équilibration, 
démarche  titubante,  nystagmus,  tout  cela  constitue  une  asso- 
ciation de  symptômes  qui  ne  se  conçoit  guère  sans  l'interven- 
tion d'une  lésion  en  rapport  plus  ou  moins  étroit  avec  le  cervelet. 

Nous  aurions  donc  affaire,  chez  B...,  à  une  tumeur  du  cervelet. 
Je  vous  ai  déjà  expliqué,  dans  une  précédente  leçon  ',  comme  quoi 
une  tumeur  du  cervelet  peut  engendrer  une  atrophie  des  deux 
nerfs  optiques  et  une  paralysie  de  la  sixième  paire  ;  c'est  lors- 
que la  néoplasie  siège  de  telle  façon  qu'elle  entrave  la  circulation 
en  retour  par  la  grande  veine  de  Galien  :  le  ventricule  distendu 
comprime  le  chiasma  des  nerfs  optiques  et  détermine  l'atrophie 
de  ses  fibres.  C'est  par  le  même  mécanisme  que  peut  s'expliquer 
l'anosmie  constatée  chez  la  malade;  en  d'autres  termes,  cette 
anosmie  est  imputable  à  une  compression  des  bandelettes 
olfactives. 


Je  vais  plus  loin,  je  dis  qu'en  tenant  compte  des  symptômes 
du  second  groupe,  nous  pouvons  préciser  avec  une  rigueur 
plus  grande  encore  le  siège  de  la  tumeur  présumée  :  de  ce  que 
les  douleurs  occipitales  occupent  le  côté  gauche,  de  ce  que 
l'exagération  des  réflexes  est  plus  marquée  à  gauche  qu'à  droite^, 
de  ce  que  l'œil,  de  ce  même  côté  gauche,  est  le  siège  de  douleurs 
lancinantes,  et  de  ce  que  la  main,  la  jambe  et  le  facial  infé- 
rieur gauches  sont  frappés  d'une  parésie  légère  mais  indéniable, 
nous  sommes  en  droit  de  conclure  que  la  tumeur  siège,  selon 

1.  Voir  la  leçon  VI,  p.  94. 


SUR    UN     NOUVEAU     CAS    DE     TUMEUR     DU     CERVELET. 


135 


toute  probabilité,  en  avant,  en  dedans  et  en  bas  du  lobe  gauche 
du  cervelet. 

En  effet,  la  face  inférieure  de  cette  portion  de  l'encéphale 
est  précisément  en  rapport  avec  la  partie  latérale  du  segment 


FiG.  30.  —  (Testut:  Anatomie.) 
III,  nerf  oculo-moteur.  —  iv,  nerf  pathétique.  —  v,  nerf  trijumeau.  —  vi,  nerf  oculo-moteur 
externe.  —  vu,  nerf  facial.  —  viii,  nerf  auditif.  —  ix,  nerf  glosso-pharyugien.  —  x,  nerf 
pneumo-gastrique.  —  xi,  nerf  spinal.  —  xii,  nerf  grand  hypoglosse, 

inférieur  de  la  protubérance,  c'est-à-dire  avec  le  territoire  oii  se 
trouvent  réunies,  sur  un  petit  espace,  la  VP,  la  VIP  et  la  V'^  paire 
La  tumeur,  par  l'intermédiaire  d'un  prolongement  dirigé  vers 
cette  partie  latérale,  a  pu  dissocier,  détruire  ou  irriter  ces  trois 
nerfs,  à  gauche,  sans  pénétrer  dans  la  protubérance.  Nous 
aurions  ainsi  de  quoi  expliquer  la  parésie  de  la  VP  paire  gauche, 
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la  parésie  de  la  VIP  paire  gauche,  ainsi  que  les  douleurs  lan- 
cinantes localisées  par  la  malade  dans  le  globe  oculaire  gauche, 
et  qui  traduiraient  dès  lors  une  compression  irritative  de  la 
branche  ophthalmique  du  trijumeau.  On  peut  se  représenter 
également,  qu'un  second  prolongement  de  la  tumeur  irrite,  en 
les  comprimant,  les  fibres  pyramidales,  au  delà  de  leur  décus- 
sation,  à  gauche,  ce  qui  nous  rendrait  compte  de  la  parésie  de 
la  main  et  de  la  jambe  gauches. 

Enfin  les  recherches  de  certains  auteurs  anglais  nous  ont 
appris  qu'une  lésion  expérimentale  ou  clinique  du  cervelet,  qui 
n'intéresse  qu'une  moitié  de  cet  organe,  s'acccompagne  d'une 
exagération  des  réflexes  tendineux  du  coté  correspondant,  et 
c'est  précisément  ce  qui  a  lieu  chez  notre  malade.  Bref,  m'est 
avis  que  chez  B...,  l'agent  compresseur  siège,  selon  toute  vrai- 
semblance, en  avant,  en  dedans  et  en  bas  du  lobe  gauche  du 
cervelet.  Sans  doute  le  néoplasme  a-t-il  poussé  un  prolongement 
jusqu'au-dessous  del'entre-croisementdes  pyramides  bulbaires, 
et  comprime-t-il  la  voie  motrice  à  ce  niveau.  On  s'explique, 
de  la  sorte,  que  la  paralysie  des  nerfs  crâniens  siège  du  même 
côté  que  la  paralysie  motrice  des  membres. 

On  peut  encore  supposer  l'existence  de  deux  tumeurs,  l'une 
comprimant  la  branche  ophthalmique  de  Willis,  la  VI°et  la  VIP 
paire  à  gauche,  l'autre  comprimant  la  voie  motrice  à  droite, 
au-dessus  de  son  entre-croisement.  Je  ne  vous  cache  pas  que, 
de  ces  deux  hypothèses,  c'est  la  première  qui  a  mes  préférences. 


Il  nous  reste  à  déterminer  la  nature  de  la  tumeur. 

La  malade  n'est  pas  entachée  de  syphilis  héréditaire.  Elle 
n'est  pas  davantage  sous  le  coup  de  la  syphilis  acquise.  Au 
surplus,  elle  a  subi  un  essai  de  traitement  spécifique  à  hautes 
doses  et  de  longue  durée.  Cet  essai  n'a  donné  que  des  résultats 
négatifs.  Dans  ces  conditions  nous  pouvons  éliminer  à  coup 
sûr  l'hypothèse  d'une  tumeur  syphilitique  qui,  en  l'espèce, 
serait  une  gomme.  Aussi  bien  quand  la  syphilis  cérébrale  se 
localise  dans  la  région  cérébelleuse,  il  n'entre  pas  dans  ses 
habitudes  de  se  présenter  à  l'état  de  gomme  circonscrite,  mais 
bien  sous  la  forme  d'une  méningite  chronique,  et  alors  son 
siège  est  surtout  basilaire. 
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Je  vous  ferai  remarquer  ensuite  qu'en  dehors  des  manifes- 
tations en  rapport  avec  une  tumeur  intra-crànienne,  cette  jeune 
femme  ne  présente  aucun  autre  symptôme.  Sa  santé  générale 
a  toujours  été  bonne  et  elle  est  restée  telle;  les  fonctions  végé- 
tatives s'accomplissent  d'une  façon  absolument  normale.  Tout 
cela  nous  permet  jusqu'à  un  certain  point  d'écarter  l'hypothèse 
d'une  tumeur  maligne. 

Je  vous  ferai  remarquer  encore  que,  chez  B...,  le  début  des 
accidents  remonte  à  un  passé  déjà  lointain,  à  plus  de  dix  ans 
en  arrière.  La  maladie  dont  est  atteinte  cette  jeune  femme  a 
progressé  lentement  et  n'est  parvenue  à  son  apogée  que  petit  à 
petit,  sans  compter  qu'elle  s'est  établie  sur  un  terrain  jeune; 
actuellement  la  malade  n'a  pas  plus  de  26  ans. 

Eh  bien,  Messieurs,  pareilles  conditions  ne  sont  pas  réalisées 
par  beaucoup  de  variétés  de  tumeurs  encéphaliques. 

Ainsi  les  tumeurs  développées  aux  dépens  des  vaisseaux, 
les  tumeurs  vasculaires  proprement  dites,  telles  que  les  ané- 
vrysmes,  n'ont  pas  les  allures  cliniques  que  je  vous  rappelais  à 
l'instant  :  elles  ne  déterminent  pas  de  douleurs  aussi  vives, 
elles  ne  produisent  pas  des  compressions  aussi  étendues  que 
cela  a  lieu  dans  le  cas  actuel.  Souvent  leur  développement  est 
annoncé  par  des  bruits  pulsatiles,  que  perçoit  le  malade.  Enfin 
elles  sont  extrêmement  rares  à  la  période  de  la  vie  à  laquelle 
se  trouve  la  malade. 

Les  giiomes  et  les  sarcomes  occupent  assez  souvent  la 
région  que  nous  avons  assignée  comme  siège  à  la  tumeur  dont 
nous  supposons  l'existence  chez  notre  malade;  toutefois  leur 
croissance  est  généralement  rapide. 

Lespsammomes,lesépithéliomes,  les  fibromes  intra-crâniens 
comptent  au  nombre  des  raretés  pathologiques,  dont  l'existence 
se  laisse  deviner  mais  ne  peut  faire  l'objet  d'un  diagnostic 
rigoureux. 

Restent  les  tubercules.  La  clinique  nous  enseigne  que  les 
tubercules  du  cervelet  s'observent  avec  une  fréquence  relati- 
vement grande  dans  le  jeune  âge.  Elle  nous  apprend  que  ce 
genre  de  néoplasie  se  développe  avec  une  grande  lenteur.  Elle 
nous  apprend  également  que  des  tubercules  multiples  venant 
à  se  développer  dans  la  région  cérébelleuse  peuvent  s'agglo- 
mérer, pour  constituer  un  tubercule  unique,  solitaire.  Elle  nous 
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apprend  enfin  que  les  tubercules  intra-cràniens  s'accompagnent 
souvent  de  poussées  méningitiques.  Autant  de  caractères  qui 
cadrent  avec  les  circonstances  cliniques  réalisées  par  le  cas  de 
notre  malade.  Aussi,  malgré  l'absence  d'hérédité  tubercu- 
leuse, malgré  l'état  satisfaisant  de  la  santé  générale  de  B...,  je 
penche  vers  l'hypothèse  de  la  nature  tuberculeuse  de  la  tumeur 
présumée.  Du  reste  les  tuberculoses  de  l'encéphale  sont  très 
souvent  exclusivement  locales  et  sans'retentissement  sur  le  reste 
de  l'organisme  ;  voilà  ce  que  nous  enseigne  l'observation 
clinique. 


Pronostic.  —  Messieurs,  le  pronostic  du  cas  découle  du  dia- 
gnostic auquel  je  me  suis  arrêté.  En  présence  d'une  néoplasie 
de  pareil  siège  et  de  pareille  nature,  en  présence  d'un  tubercule 
développé  dans  la  région  cérébelleuse,  la  thérapeutique  interne 
nous  laisse  complètement  désarmés.  Sans  doute  on  a  publié 
quelques  très  rares  cas  de  tubercules  cérébraux  présumés,  où 
la  guérison  a  été  obtenue  soit  à  la  suite  d'un  traitement  anti- 
tuberculeux, soit,  chose  plus  curieuse  encore,  à  la  suite  d'un 
essai  de  traitement  spécifique.  Toutefois  l'authenticité  de  ces 
faits  me  paraît  sujette  à  caution.  Au  surplus,  les  deux  médica- 
tions que  je  viens  de  vous  nommer  ont  été  mises  à  l'essai  chez 
notre  malade  et  n'ont  donné  aucun  résultat.  Nous  n'avons  donc, 
je  vous  le  répète,  rien  à  attendre  des  ressources  de  la  thérapeu- 
tique interne. 

Ce  qui,  dans  le  cas  actuel,  assombrit  encore  davantage  le 
pronostic,  c'est  le  siège  qu'occupe,  selon  toute  apparence,  la 
tumeur  présumée.  A  en  juger  par  les  paralysies  de  nerfs  crâ- 
niens, que  nous  constatons,  elle  comprime,  à  n'en  pas  douter, 
la  face  inférieure  de  la  région  bulbo-protubéranticlle.  Déjà 
elle  a  presque  totalement  anéanti  les  fonctions  des  deux  nerfs 
optiques.  En  raison  de  la  rapidité  de  son  développement  il  est 
à  prévoir  que,  dans  un  laps  de  temps  très  court,  elle  retentira 
sur  les  centres  de  la  respiration  et  de  la  circulation,  et  qu'elle 
entravera  le  jeu  de  ces  deux  grandes  fonctions.  Dès  lors  un 
dénouement  fatal  est  à  prévoir  comme  pouvant  survenir  d'un 
instant  à  Tautre. 
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Traitement.  —  Dans  ces  conditions  je  n'ai  pas  hésité  à 
faire  courir  à  la  malade  les  seules  chances  qu'elle  avait  encore 
d'échapper  aux  périls  qui  la  menacent.  Je  me  suis  décidé  pour 
une  intervention  chirurgicale. 

L'intervention  devait  avoir  pour  but  de  faire  une  résection 
crânienne  au  niveau  du  lobe  gauche  du  cervelet,  résection  suivie 
ou  non,  selon  les  circonstances,  d'un  essai  d'ablation  de  la 
tumeur.  Elle  a  été  pratiquée  par  M.  Chipault,  avec  l'habileté 
opératoire  que  vous  lui  connaissez. 

Il  avait  été  décidé  a  'priori  que,  quelle  que  fût  la  facilité  de 
résection  crânienne,  les  temps  ultérieurs  de  l'intervention 
seraient  ajournés  à  une  seconde  séance  opératoire,  séparée  de  la 
première  par  un  intervalle  d'au  moins  quarante-huit  heures  ; 
cela  en  raison  de  l'extrême  fréquence  du  shock,  dans  les  opé- 
rations portant  sur  les  centres  nerveux,  au  voisinage  du  bulbe. 

Le  11  janvier  dernier,  toutes  les  précautions  d'usage  ayant 
été  prises,  M.  Chipault  a  fait  une  grande  incision  semi-circu- 
laire partant  du  bord  supérieur  de  l'apophyse  mastoïde  pour  se 
terminer  par  son  extrémité  postérieure  sur  la  ligne  médiane  de 
la  nuque. 

Les  bords  très  vasculaires  du  lambeau  furent  saisis  à  l'aide 
de  pinces  hémostatiques  dites  «  à  demeure  »,  qui  arrêtent  com- 
plètement l'hémorrhagie  et  maintiennent  rabattu,  parleur  poids, 
le  lambeau  décollé.  L'ouverture  du  crâne  fut  pratiquée  au-dessus 
du  sinus  latéral,  à  l'aide  du  trépan.  Elle  fut  agrandie  dans  une 
étendue  correspondant  à  celle  de  la  paume  de  la  main,  jusqu'à 
une  petite  distance  du  trou  occipital,  à  i'aide  de  la  pince-trépan 
de  Farabeuf  et  de  la  pince  emporte-pièce  à  mors  plat  de 
Mathieu.  Ce  temps  de  l'opération  fut  assez  laborieux,  en  raison 
de  la  vascularité  de  l'os,  et  à  cause  de  la  hernie  de  la  dure-mère. 
Toutefois,  après  décollement  de  celle-ci,  il  devint  possible  d'in- 
troduire le  doigt  en  avant  et  en  bas,  en  le  faisant  glisser  le  long 
de  la  face  interne  de  la  paroi  crânienne.  Dans  cette  direction,  le 
doigt  explorateur  a  senti  une  modification  de  consistance  toute 
particulière  du  contenu  durai  :  très  probablement  elle  était  en 
rapport  avec  la  présence  d'une  masse  néoplasique,   dont  les 
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dimensions  paraissaient  être  considérables,  mais  dont  la  déli- 
mitation était  impossible  à  faire. 

Quoi  qu'il  en  soit,  les  bords  du  lambeau  furent  suturés, 
non  sans  difficulté,  à  cause  de  la  hernie  durale,  les  points  de 
suture  étant  placés  entre  les  pinces  hémostatiques  laissées  à 
demeure. 

Le  premier  pansement  fut  fait  le  19  janvier,  et  le  second  le 
28  janvier. 

En  somme  l'intervention  a  eu  un  triple  résultat  : 

1"  Un  résultat  thérapeutique;  en  effet  nous  avons  été  à 
même  de  constater  une  diminution  des  douleurs  éprouvées  par 
la  malade,  à  la  fin  du  mois  de  janvier;  on  eût  pu  croire,  un 
moment,  à  un  soulagement  durable.  Depuis  lors,  les  douleurs 
ont  reparu,  mais  sans  atteindre  leur  intensité  première.  Au 
surplus  les  autres  symptômes  n'ont  pas  été  modifiés. 

2°  Un  résultat  sous  forme  d'une  hernie  encéphalique  sous- 
durale  protégée  par  la  cicatrice  superficielle.  La  production  de 
cette  hernie  démontre  d'une  façon  très  nette  que  la  résection 
osseuse,  sans  incision  ni  résection  de  la  dure-mère,  avait  suffi 
pour  agrandir  l'espace  dévolu  aux  organes  nerveux  intra-crâ- 
niens.  Cette  hernie  encéphalique  s'est  accrue  lentement  pendant 
le  premier  mois  qui  a  suivi  l'opération;  puis  elle  est  restée  sta- 
tionnaire.  Les  bords,  en  contact  avec  l'os,  sont  douloureux. 

3°  L'intervention  a  fourni  la  confirmation  du  diagnostic 
que  j'avais  porté.  Elle  nous  a,  de  plus,  amenés  à  cette  conclu- 
sion :  que  le  siège  et  l'étendue  probables  du  néoplasme 
étaient  tels  qu'il  n'y  avait  pas  lieu  de  tenter  son  extirpation. 


IX 


SUR  UN  CAS  DE  PARALYSIE  ALTERNE 


Sommaire.  —  Exemple  clinique.  —  Les  antécédents  familiaux  et  personnels  par- 
lent dans  le  sens  d'une  tare  tuberculeuse.  —  Début  par  du  strabisme  et  de  la 
diplopie.  —  Parésie  motrice  subséquente" du  côté  gauche.  —  Un  premier  examen 
du  malade  fait  constater  une  paralysie  de  la  VI=  et  une  parésie  de  la  VIP  paire 
à  gauche,  un  léger  embarras  de  la  parole,  une  hémiparésie  des  membres  à 
droite,  avec  exagération  des  réflexes  tendineux.  —  État  présent  :  persistance 
de  la  paralysie  de  la  VI°  paire  avec  diplopie,  d'une  parésie  faciale  du  même 
côté;  déviation  très  prononcée  de  la  langue  à  droite;  anarthrie.  —  Raccour- 
cissement du  membre  inférieur  droit;  démarche  spasmodique.  —  Accentua- 
tion de  la  paralysie  motrice  à  droite  ;  exagération  des  réflexes  rotuliens  et  tré- 
pidation spinale.  —  Résumé. 

Diagnostic.  —  Le  diagnostic  clinique  est  très  simple,  il  s'agit  d'un  cas  de  paraly- 
sie alterne.  —  Ce  genre  de  paralysie  dépend  presque  toujours  d'une  lésion  en 
foyer  de  la  région  bulbo-protubérantielle.  —  La  paralysie  alterne  peut  être 
simulée  par  l'hystérie.  —  L'hystérie  n'est  pas  en  cause  dans  le  cas  actuel;  il 
s'agit  donc  d'une  lésion  en  foyer  de  la  région  bulbo-protubérantielle.  —  Con- 
sidérations anatomiques.  —  Conditions  topographiques  ciue  doit  réaliser  le 
foyer  présumé,  pour  rendre  compte  de  tous  les  éléments  du  syndrome;  l'hypo- 
thèse la  plus  vraisemblable  est  celle  d'un  foyer  intra-protubérantiel,  situé  dans 
la  moitié  gauche  de  la  portion  ventrale.  —  Nature  du  foyer  présumé  ;  toutes 
les  présomptions  sont  en  faveur  d'un  néoplasme  tuberculeux. 

Pronostic  et  traitement.  —  La  gravité  du  pronostic  se  déduit  de  l'impuissance  de 
la  thérapeutique,  en  présence  d'une  tumeur  réfractaire  aux  médications  internes, 
et  qui  n'est  justiciable  à  aucun  titre  d'une  intervention  opératoire. 


Messieurs, 

Vendredi  dernier  je  vous  ai  présenté  deux  exemples  très 
nets  de  diplégie  faciale.  En  discutant  la  question  de  patliogénie, 
j'ai  été  amené  à  rechercher  en  quel  point  siégeait,  dans  ces 

1.  Leçon  du  18  décembre  1896. 
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deux  cas,  la  cause  paralysatrice.  Je  me  suis  arrêté  à  cette  con- 
clusion, que  chez  nos  deux  malades,  la  VII°  paire  avait  été 
lésée  de  chaque  côté,  au  delà  du  ganglion  géniculé,  entre 
ce  ganglion  et  le  trou  stylo-mastoïdien.  J'ai  conclu  ainsi,  en 
considération  de  ce  que  les  filets  nerveux  destinés  au  muscle  de 
l'étrier  et  du  marteau  participaient  à  la  paralysie,  de  môme 
que  la  corde  du  tympan,  tandis  que  la  luette  et  le  voile  du 
palais  conservaient  leur  intégrité  fonctionnelle.  Enfin  je  ci'ois 
vous  avoir  convaincus  que  chez  les  deux  malades  en  question, 
la  diplégie  était  très  vraisemblablement  d'origine  infectieuse. 
Aujourd'hui,  c'est  encore  d'un  cas  de  paralysie  de  nerfs  crâ- 
niens que  je  désire  vous  entretenir;  mais  cette  fois  ce  n'est 
pas  tant  la  VIP  paire  qui  est  en  cause  que  la  VI''  et  d'un  seul 
côté.  De  plus,  cette  paralysie  de  la  VI''  paire  est  associée  à  une 
hémiplégie  du  côté  opposé,  et  à  une  hémiplégie  du  type  céré- 
bral. Nous  allons  donc  faire  une  nouvelle  incursion  dans  le 
domaine  des  paralysies  alternes,  qui  soulèvent  des  questions  si 
intéressantes  et  si  variées  de  diagnostic  topographique.  Je  vous 
rappelle  que  dans  le  cours  des  deux  précédentes  années  sco- 
laires, je  m'étais  déjà  longuement  occupé  de  l'étude  de  cette 
catégorie  de  paralysies. 


Voici,  en  termes  sommaires,  l'histoire  pathologique  du 
malade  dont  le  cas  va  faire  l'objet  de  cette  leçon. 

C'est  un  nommé  S.  W...,  âgé  de  20  ans.  Quand  je  vous 
aurai  dit  que  W...,  est  actuellement  au  service  militaire,  vous 
devinerez  l'importance  particulière  qu'il  y  a,  dans  le  cas  pré- 
sent, à  porter  un  diagnostic  et  un  pronostic  rigoureusement 
exacts.  Aussi  bien  la  question  qui  se  pose  aux  confrères  de  l'ar- 
mée qui  ont  eu  l'obligeance  de  m'adresser  le  malade  est  de 
savoir  si  celui-ci  doit  être,  ou  non,  maintenu  sous  les  drapeaux. 
En  l'espèce,  la  recherche  des  antécédents  familiaux  acquiert 
une  importance  exceptionnelle.  Voyons  un  peu  ce  qu'elle  va 
nous  apprendre. 

^N...  a  encore  sa  mère,  qui  est  bien  portante.  Le  père  est 
mort  d'une  pleurésie,  après  avoir  traîné  assez  longtemps  et 
avoir  toussé  beaucoup.  Or  qui  dit  pleurésie  avec  bronchite  con- 
sécutive peut  ajouter,   sans  grandes  chances  de  se  tromper, 
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tuberculose.  Au  surplus,  une  des  sœLirs  de  W...  est  morte  à- 
l'âge  de  7  ans,  d'une  méningite  qui  était  vraisemblablement 
tuberculeuse.  Un  de  ses  frères  est  mort  en  bas  âge,  d'une 
maladie  de  cœur. 

W...  nous  raconte  que  pendant  sa  première  enfance  il 
avait  les  genoLix  rapprochés  et  les  pieds  écartés;  il  était  donc 
cagneux.  Lorsqu'il  eut  atteint  l'âge  de  2  ans,  on  lui  fit  porter 
des  attelles,  dans  le  but  de  lui  redresser  les  jambes,  et  ce  but 
fut  atteint,  à  peu  de  chose  près. 

Vers  l'âge  de  11  ans,  W...  a  eu  la  fièvre  typhoïde.  Il  s'est 
rétabli  complètement  de  cette  maladie,  et  il  est  resté  assez  bien 
portant.  Aussi,  lorsqu'il  s'est  présenté  au  recrutement,  pour 
contracter  un  engagement  volontaire,  il  y  a  de  cela  un  peu  plus 
d'un  an,  il  a  été  déclaré  bon  pour  le  service,  et  il  a  été  incor- 
poré dans  un  régiment  d'infanterie,  en  garnison  à  Saint-Gloud. 

Pendant  les  dix  premiers  mois  qui  ont  suivi  son  incorpora- 
tion, W...  a  pu  faire  son  service  sans  une  heure  de  maladie. 
Mais  voici  que  dans  les  premiers  jours  de  la  présente  année,  il  a 
contracté  ime  rhino-pharyngite  ;  en  peu  de  temps,  la  muqueuse 
de  l'arrière-gorge  s'est  couverte  de  véritables  tumeurs  adénoïdes. 
Vous  n'ignorez  pas,  je  suppose,  la  signification  que  les  laryn- 
gologistes les  plus  autorisés  de  notre  époque  attribuent  aux  tu- 
meurs de  cette  espèce;  ils  les  considèrent  comme  étant  assez 
souvent  d'origine  tuberculeuse. 

Je  crois  devoir  vous  rappeler  à  ce  propos  une  communication 
que  M.  Lermoyez  a  faite,  à  la  Société  médicale  des  hôpitaux,  il 
y  a  un  peu  plus  de  deux  ans  (20  juillet  1894). 

Revenant  sur  un  travail  de  Meyer,  de  Copenhague,  paru 
en  1874,  dans  lequel  était  signalé  en  termes  très  nets  le  rôle 
des  végétations  adénoïdes  du  pharynx  dans  le  développement 
des  otites,  des  insuffisances  respiratoires  et  de  leurs  consé- 
quences, mon  jeune  et  distingué  collègue  établissait  que  les 
tumeurs  adénoïdes  étaient  de  deux  sortes  :  les  unes,  vulgaires, 
banales;  les  autres  tuberculeuses,  et  il  citait  deux  exemples  de 
cette  dernière  catégorie,  empruntés  à  sa  pratique. 


Je  reviens  à  l'histoire  de  notre  malade;  W...  fut  dirigé  sur 
l'hôpital  Lariboisière,  pour  y  être   soigné  de   ses  végétations 
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adénoïdes.  Au  bout  de  quelques  semaines  il  fut  jugé  en  état  de 
réintégrer  son  corps.  Un  peu  plus  tard,  vers  le  milieu  de  mars 
(1896),  W...  se  trouvait  sous  les  armes,  lorsqu'il  remarqua 
qu'il  ne  pouvait  s'aligner  comme  il  le  faisait  jusque-là;  pour  y 
parvenir  il  était  obligé  de  tourner  fortement  la  tête,  sinon  il 
ne  voyait  pas  distinctement  ses  voisins.  Ses  parents,  lors  d'une 
visite  qu'ils  lui  firent,  remarquèrent  qu'il  louchait.  Tout 
d'abord  W...  n'attacha  pas  grande  importance  à  ces  phénomènes 
bizarres;  puis  voyant  que  ceux-ci  persistaient,  il  se  rendit  à  la 
visite  du  médecin  du  régiment.  Le  médecin  ne  tint  aucun 
compte  des  doléances  de  W...,  mais  comme  celui-ci  louchait 
de  plus  en  plus  et  voyait  double,  il  fut  finalement  dirigé  sur 
l'hôpital  de  Versailles  et  de  là  sur  le  Val-de-Grâce. 

Remarquez  bien.  Messieurs,  qu'à  l'époque  dont  je  vous 
parle,  le  seul  phénomène  saillant,  le  seul  phénomène  qui  frap- 
pât l'attention  du  malade  et  de  son  entourage  se  réduisait  au 
strabisme  compliqué  de  diplopie.  Mais  dans  le  cas  actuel  ce 
phénomène  avait  une  importance  majeure,  en  raison  de  la  brus- 
querie avec  laquelle  la  diplopie  s'était  installée  chez  un  jeune 
homme  de  19  ans,  qui  était  alors  en  pleine  santé.  Aussi,  les 
médecins  du  Val-de-Grâce  qui  ont  vu  W...  ne  se  sont  pas  fait 
illusion  sur  la  portée  de  ce  phénomène.  La  première  idée  qui 
leur  est  venue  a  été  de  rechercher  les  relations  éventuelles  de 
cette  diplopie  avec  la  syphilis  ;  idée  fort  juste,  car  quatre-vingt- 
dix  fois  sur  cent,  quand  la  diplopie  survient  dans  les  circon- 
stances que  je  viens  de  vous  dire,  la  syphilis  est  en  cause.  Des 
statistiques  très  instructives,  publiées  par  mon  collègue  et  ami 
Fouruier,  nous  ont  amplement  édifiés  à  cet  égard.  Or,  rien 
dans  le  passé  de  W...,  rien  dans  les  résultats  de  l'examen 
minutieux  dont  il  fit  l'objet  n'autorisait  à  croire  qu'il  eût  con- 
tracté la  vérole  ou  qu'il  fût  une  victime  de  la  syphilis  hérédi- 
taire. Néanmoins  le  malade  fut  soumis  pendant  quatre  mois  et 
demi  à  un  traitement  spécifique  intensif,  dont  l'iodure  de  potas- 
sium et  le  mercure  en  frictions  et  en  injections  sous-cutanées 
firent  les  frais;  on  pratiqua  aussi  l'électrisation  localisée  des 
deux  yeux  et  des  régions  avoisinantes.  Tout  cela  n'amena 
aucun  changement  dans  l'état  du  malade. 

Au  mois  de  juin,  c'est-à-dire  environ  trois  mois  après  son 
entrée  à  l'hôpital,  W...,  qui  depuis  quelque  temps  tramait  la 
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jambe  en  marchant,  s'aperçut,  en  voulant  soulever  un  de  ses 
compagnons  de  salle,  qu'il  avait  le  côté  droit  plus  faible  que 
le  gauche;  son  bras  droit  notatnment  lui  refusa  tout  service 
dans  cette  circonstance.  W...  se  garda  bien  d'attirer  l'attention 
des  médecins  militaires  sur  ce  nouvel  épisode  pathologique, 
dans  la  crainte  de  voir  retarder  la  délivrance  d'un  congé  de 
deux  mois,  pour  lequel  il  était  en  instance,  et  qu'on  a  l'habi- 
tude d'accorder  aux  militaires  qui  ont  fait  un  séjour  tant  soit 
peu  prolongé  à  l'hôpital.  Effectivement,  W...  fut  rendu  pour 
deux  mois  à  sa  famille,  qui  habite  aux  portes  de  Paris,  au  Pré- 
Saint-Gervais,  C'est  dans  ces  conditions  qu'il  est  venu  nous 
consulter  à  la  Salpêtrière,  le  lo  septembre  1896. 


Une  première  fois  W...  a  été  examiné  par  mon  chef  de  cli- 
nique, Jean  Charcot.  Voici  l'état  actuel,  qui  fut  relevé  à  cette 
époque. 

W...  est  un  jeune  homme  de  taille  moyenne,  à  la  figure 
éveillée,  intelligente,  et  qui  parait  bien  portant  au  premier 
aspect.  Du  reste,  abstraction  faite  de  sa  diplopie  et  de  son 
hémiplégie,  il  ne  se  plaint  de  rien,  sauf  d'un  peu  d'essouffle- 
ment. Il  dort  bien  ;  il  n'a  pas  de  sueurs  nocturnes  ;  il  ne  tousse 
pas  ;  il  n'a  pas  maigri  depuis  qu'il  est  au  régiment.  L'examen 
des  principaux  viscères  ne  décèle  rien  d'anormal,  sauf  quel- 
ques intermittences  au  cœur.  C^est  sans  doute  du  côté  de  cet 
organe  qu'il  faut  chercher  la  cause  de  l'essoufflement  dont  se 
plaint  le  malade. 

Quand  on  examine  attentivement  W...,  en  le  regardant  en 
face,  on  remarque  qu'à  gauche  le  globe  oculaire  est  porté  en 
dedans,  d'une  façon  très  marquée;  bref  il  existe,  de  ce  côté,  un 
strabisme  interne  très  net.  Les  deux  fentes  palpébrales  sont 
de  mêmes  dimensions,  et  on  ne  constate  pas  d'exoplitalmie. 

Le  sourcil  gauche  est  abaissé,  et  son  extrémité  externe 
semble  tirée  en  bas  et  en  dehors.  Le  sillon  labio-nasal  gauche 
est  légèrement  effacé,  et  la  commissure  labiale  est  très  légère- 
ment abaissée. 

Lorsqu'on  commande  au  malade  de  promener  le  regard  dans 
différentes  directions,  on  constate  que  l'œil  gauche  ne  peut  se 

10 
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porter  en  dehors  au  delà  de  la  ligne  médiane  ;  de  ce  côté  gauche 
il  existe  donc  une  paralysie  de  la  VP  paire,  de  l'oculo-moteur 
externe;  de  plus,  le  malade  se  plaint  de  sa  diplopie,  qui  est 
homonyme,  c'est-à-dire  que  l'image  vue  par  l'œil  gauche  est  à 
la  gauche  du  malade. 

Avec  la  musculature  de  son  visage,  W...  peut  exécuter  tous 
les  mouvements  physiologiques  qu'on  lui  commande  ;  il  par- 
vient même  à  imprimer  des  mouvements  à  ses  oreilles.  Toute- 
fois ces  divers  mouvements  s'exécutent  moins  bien  à  gauche,  et 
les  rides  qu'ils  déterminent  sont  moins  prononcées  de  ce  côté 
qu'à  droite. 

Quand  le  malade  tire  la  langue,  celle-ci  se  dévie  à  droite; 
le  malade  peut  du  reste  la  déplacer  en  tous  sens,  et  tous  ces 
mouvements  semblent  s'exécuter  avec  une  force  normale. 
N'empêche  que  le  malade  a  la  parole  légèrement  embarrassée. 

La  luette  est  un  peu  déviée  à  gauche.  Au  surplus,  W...  ne 
présente  pas  de  troubles  de  la  déglutition.  Jamais  il  n'a  avalé 
de  travers;  jamais  les  liquides  ne  lui  sont  revenus  par  tenez. 

Les  réflexes  masséterins  se  produisent  d'une  façon  nor- 
male. On  ne  constate  pas  de  troubles  de  la  sensibilité,  à  la  face 
et  du  côté  des  muqueuses  des  premières  voies  ;  on  ne  constate 
pas  non  plus  d'anomalie  du  côté  des  sens  spéciaux,  abstraction 
faite  du  strabisme  et  de  la  diplopie  déjà  signalés. 

En  examinant  le  tronc,  on  remarque  que  l'épaule  droite 
est  un  peu  abaissée;  le  pectoral  droit  est  moins  saillant  que 
le  gauche,  —  soit  dit  en  passant,  le  malade  est  très  bien  musclé. 
Il  n'existe  pas  de  déviation  de  la  colonne  vertébrale.  La  pres- 
sion et  la  percussion  des  apophyses  épineuses  ne  développent 
aucune  douleur. 

W...,  qui  est  droitier,  donne  à  l'épreuve  dynamométrique 
42  kilogrammes  à  gauche,  et  7  seulement  à  droite.  Tous  les 
mouvements  volontaires  et  tous  les  mouvements  passifs  de 
résistance  des  membres  sont  conservés  des  deux  côtés,  mais 
ils  sont  très  affaiblis  à  droite.  Au  tronc,  les  muscles  paraissent 
se  contracter  avec  une  égale  vigueur  des  deux  côtés. 

Les  réflexes  tendineux  sont  exagérés  à  droite.  Le  redresse- 
ment du  pied  ne  développe  pas  de  trépidation  spinale,  qui 
semble  cependant  avoir  existé  précédemment,  d'après  ce  que 
raconte    le  malade.    Les   deux    membres    du    côté  droit  sont 
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atteints  d'une  atrophie  diffuse.  Ainsi  la  mensuration  pratiquée 
à  quatre  travers  de  doigt  au-dessus  du  pli  du  coude  donne 
26  centimètres  à  gauche,  et  seulement  25  à  droite;  à  la  partie 
moyenne  de  la  cuisse  on  trouve  4  centimètres  et  demi  de  dif- 
férence à  l'avantage  du  membre  gauche.  A  droite  et  en  arrière 
le  sillon  fessier  est  abaissé;  la  fesse  est  un  peu  aplatie.  Il 
n'existe,  du  reste,  aucune  déformation  apparente  du  côté  des 
jambes  et  des  cuisses. 

Les  réactions  électriques  sont  normales.  Le  malade  n'a 
jamais  eu  ni  céphalalgie,  ni  vomissements,  ni  attaques  épi- 
leptiformes. 

Après  une  semaine  de  séjour  à  la  Salpêtrière,  le  malade  a 
dû  réintégrer  le  Val-de-Grâce.  Je  dois  à  l'obligeance  de  M.  le 
D""  du  Gazai  et  de  M.  le  D""  Mathieu  d'être  en  mesure  de  vous  le 
présenter. 

Vous  remarquerez  d'abord  que  le  malade  est  atteint  d'une 
paralysie  complète  de  la  VI°  paire  gauche  (fig.  31).  Quand  on 
le  sollicite  à  regarder  à  gauche,  son  œil  gauche  ne  dépasse  pas 
la  ligne  médiane;  en  même  temps  se  produisent  des  contractions 
spasmodiques  du  muscle  associé,  du  muscle  droit  interne  du  côté 
opposé,  ce  qui  est  l'indice  d'une  lésion  périphérique,  extra-nu- 
cléaire. W...,  ainsi  que  je  vous  l'ai  dit,  est  affecté  d'une 
diplopie  homonyme,  avec  écartement  plus  considérable  à 
gauche.  Les  autres  muscles  extrinsèques  fonctionnent  norma- 
lement. On  en  peut  dire  autant  du  muscle  de  l'accommodation; 
vous  voyez  que  les  pupilles,  d'un  diamètre  égal,  réagissent 
bien. 

Je  vous  ferai  remarquer  ensuite  que  le  sourcil  gauche  est 
très  manifestement  abaissé,  de  même  que  la  commissure  labiale  ; 
vous  voyez  que  le  sillon  labio-nasal  est  effacé.  Enfin  quand  le 
malade  fait  contracter  les  muscles  de  son  visage,  ceux  du  côté 
gauche  participent  à  peine  aux  contractions. 

Depuis  deux  mois  qu'il  est  au  Val-de-Grâce,  W...  présente 
un  certain  embarras  de  la  parole.  Il  prétend  qu'il  parle  moins 
vite  et  qu'il  articule  moins  bien  qu'autrefois,  comme  s'il  était 
troublé  par  une  émotion. 
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Vous  voyez  que  quand  le  malade  tire  la  langue,  celle-ci  est 
fortement  déviée  à  droite.  On  ne  constate  pas  d'atrophie  mani- 
feste de  cet  organe,  et  cependant  la  déviation  rappelle  celle  des 
hémi-atrophiques,  tant  elle  est  prononcée. 

Quand  le  malade  se  tient  debout,  ses  deux  pieds  portent  éga- 


FiG.  31. 


lement  sur  le  sol.  Malgré  que  les  deux  membres  inférieurs  soient 
en  extension  complète,  le  bassin  n'est  pas  horizontal,  il  est 
incliné  à  droite;  de  ce  côté,  le  pli  fessier  descend  un  peu  plus 
qu'à  gauche.  La  cause  de  cette  inclinaison  du  bassin  réside  dans 
l'inégalité  de  longueur  des  deux  membres  inférieurs;  la  jambe 
droite  est  plus  courte  de  1  centimètre  que  la  jambe  gauche.  Il 
n'y  a  pas  de  déviation  de  la  colonne  vertébrale. 

La  station  sur  la  pointe  des  pieds  est  possible  à  gauche,  com- 


SUR    LK      CAS     DE     PARALYSIE    ALTERNE.  149 

plètement  impossible  à  droite.  Il  en  est  de  même  pour  ce  qui 
concerne  la  station  sur  les  talons.  A  droite,  le  pied  ne  peut  être 
amené  en  flexion  dorsale  au  delà  d'une  direction  qui  forme  avec 
l'axe  de  la  jambe  un  angle  droit. 

Nous  allons  faire  marcher  le  malade;  vous  voyez  que  sa 
démarche  a  un  caractère  spasmodique  très  prononcé.  La 
longueur  des  pas  est  plus  courte  que  dans  la  marche  normale; 
de  plus,  il  existe  une  différence  assez  sensible  entre  la  longueur 
du  pas  droit  et  celle  du  pas  gauche.  Ainsi  la  longueur  normale 
du  pas  droit  est  évaluée  à  64  centimètres;  chez  le  malade,  elle 
n'est  que  de  45  centimètres.  La  longueur  normale  du  pas  gauche 
est  de  62  centimètres  ;  chez  le  malade,  elle  est  de  oo  centimètres. 
Il  y  a  donc  interversion  de  l'inégalité  des  deux  pas  :  à  l'état 
normal,  c'est  le  pas  droit  qui  l'emporte  en  longueur  sur  le  pas 
gauche;  chez  W...  le  contraire  a  lieu. 

L'écartement  latéral  est  sensiblement  le  même  qu'à  l'état 
normal.  Il  en  est  de  même  de  l'angle  formé  par  l'axe  des  pieds 
avec  la  ligne  de  marche. 

Enfin  l'emploi  de  la  méthode  des  empreintes  a  bien  mis  en 
évidence  la  difficulté  qu'éprouve  le  malade  à  détacher  du  sol  la 
pointe  du  pied;  sur  les  tracés  relevés  par  M.  P.  Richer,  cette 
difficulté  se  traduit  par  une  légère  traînée  du  gros  orteil,  beau- 
coup plus  marquée  pour  le  pied  droit. 

La  paralysie  motrice  du  côté  droit  s'est  beaucoup  accentuée 
dans  ces  derniers  temps,  surtout  au  membre'supérieur.  Le  malade 
ne  peut  plus  se  servir  de  ce  membre  pour  manger.  La  mensu- 
ration dénote  qu'il  mesure  1  centimètre  de  circonférence  en  moins 
que  le  bras  gauche;  de  même,  le  membre  inférieur  droit  mesure 
2  centimètres  en  moins  que  le  membre  inférieur  du  côté  opposé. 

Les  réflexes  rotuliens  sont  exagérés  des  deux  côtés,  peut-être 
un  peu  plus  à  droite;  des  deux  côtés  on  réussit  à  développer 
delà  trépidation  spinale. 

Depuis  deux  mois,  le  malade  est  sujet  à  des  douleurs  dans 
le  côté  gauche  de  la  tête,  au-dessus  de  l'œil  et  derrière  l'oreille. 
Ces  douleurs  ont  été  parfois  assez  vives  pour  que  le  malade 
ait  demandé  avec  instance  qu'on  lui  donnât  de  l'antipyrine. 

Enfin  on  constate  un  peu  d'hypoesthésie  dans  la  moitié 
gauche  de  la  voûte  palatine;  avec  cela  le  malade  éprouve  une 
sensation  de  raideur  dans  la  moitié  gauche  de  la  face. 
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Diagnostic.  —  Messieurs,  le  cas  de  cet  homme  nous  met 
en  présence  d'un  syndrome  très  simple  et  très  net.  Ce  syndrome 
se  résume  en  ces  deux  mots  :  paralysie  alterne;  il  existe  chez 
\Y...  une  paralysie  de  certains  nerfs  crâniens  (VPetVIP  paires) 
à  gauche,  et  une  paralysie  incomplète  des  membres,  à  droite, 
paralysie  exclusivement  motrice.  Or,  ainsi  que  je  vous  le  rap- 
pelais au  début  de  celte  leçon,  à  plusieurs  reprises  déjà  j'ai  eu 
à  m'occuper  de  ce  genre  de  paralysie.  C'est  ainsi  qu'il  y  a  deux 
ans*,  je  vous  ai  entretenus  du  cas  d'une  femme  qui  réalisait  le 
même  syndrome  que  W...,  à  cette  différence  près  que  chez  elle, 
la  paralysie  de  la  VIP  paire  siégeait  du  même  côté  que  la  para- 
lysie des  membres,  et  que  de  plus  elle  était  limitée  au  domaine 
du  facial  inférieur. 

L'an  dernier  je  vous  ai  présenté  deux  cas  très  nets  àa para- 
lysie alterne  sensitive  -,  qui  étaient  presque  calqués  l'un  sur 
l'autre.  Dans  l'un  de  ces  cas,  une  anesthésie  de  la  face,  limitée 
au  domaine  de  la  V°  paire  d'un  côté,  coïncidait  avec  une  hémi- 
anesthésie  des  membres  et  du  tronc  du  côté  opposé.  Dans  l'autre 
cas,  l'anesthésie  de  la  face  était  circonscrite  au  territoire  innervé 
par  la  branche  ophtalmique  de  Willis. 

Je  ne  reviens  pas,  pour  le  moment,  sur  les  diagnostics  de 
localisation  auxquels  je  me  suis  arrêté  dans  ces  trois  cas.  Je 
veux  seulement  vous  rappeler  deux  notions  générales,  qui  vont 
me  servir  de  points  de  départ  pour  aborder  la  discussion  du 
problème  de  diagnostic,  que  soulève  le  cas  actuel. 

Tout  d'abord  il  y  a  lieu  de  vous  rappeler  que  la  constatation 
d'une  paralysie  alterne  doit  toujours  éveiller  dans  l'esprit  du 
médecin  le  soupçon  d'une  lésion  en  foyer  de  la  région  bulbo- 
protubérantielle.  C'est  que  cette  région  est  à  la  fois  le  lieu  de 
passage  et  d'entre-croisement  des  voies  sensitives  et  motrices, 
et  l'origine  réelle  de  la  plupart  des  nerfs  crâniens.  C'est  donc 
quand  il  siège  dans  cette  sorte  de  carrefour  qu'un  foyer  unique 

1.  F.  Raymoxj).  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Première  série. 
Paris,  1896,  leçon  XX,  p.  36o. 

2.  F.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux:.  Deuxième  série. 
Paris,  1897,  leçon  XXX  et  XXXI,  p.  6-23  et  p.  04i)'. 
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peut  léser  à  la  fois  les  noyaux  d'origine  d'un  ou  de  plusieurs 
nerfs  crâniens  ou  leurs  fibres  constituantes,  et  les  fibres  sensi- 
tives  ou  motrices  destinées  à  la  moitié  opposée  du  corps.  Bref, 
les  termes  de  paralysie  alterne  sont  presque  toujours  adéquats 
de  lésion  en  foyer  de  la  région  bulbo-protubérantielle. 

La  seconde  notion  générale  que  je  tenais  à  vous  rappeler,  et 
qu'il  faut  toujours  avoir  présente  à  l'esprit,  en  face  d'un  cas  de 
paralysie  alterne,  est  celle-ci  :  la  paralysie  alterne  peut  être 
simulée  par  Vhijstérie.  A  ce  propos  laissez-moi  évoquer  le  sou- 
venir d'une  malade,  présentée  jadis  dans  cette  enceinte  par 
mon  illustre  prédécesseur  Charcot.  Cette  femme  était  préci- 
sément atteinte  d'une  paralysie  alterne,  de  nature  liystérique, 
qui  simulait  ce  qu'on  est  convenu  d'appeler  le  syndrome  de 
Weber  :  hémiplégie  d'un  côté,  paralysie  de  la  111°  paire  du  côté 
opposé.  MM.  Debove,  Rendu,  Gouraud  ont  publié  d'autres 
observations  oii  une  paralysie  d'origine  hystérique  simulait  le 
syndrome  de  Millard-Giibler  :  hémiplégie  d'un  côté,  paralysie 
faciale  du  côté  opposé.  Il  est  juste  d'ajouter  que  dans  ces  der- 
niers cas  il  existait  plutôt  de  l'hémispasme  facial,  du  côté  de  la 
paralysie  des  membres,  qu'une  paralysie  faciale  du  côté  opposé; 
il  y  avait  donc  simplement  simulation  d'une  paralysie  alterne- 
Cependant  celle-ci  peut  exister  réellement  et  être  d'origine 
hystérique.  J'ai  fait  publier  autrefois,  dans  la  thèse  de  mon 
élève  Tournant  (1892),  une  observation  de  ce  genre;  c'est-à- 
dire  qu'à  une  parésie  motrice  des  membres  d'un  côté  était 
associée  une  paralysie  faciale  du  côté  opposé.  Bref,  il  y  a  tout 
lieu  de  supposer  l'hystérie  capable  de  simuler  toutes  les  formes 
de  paralysie  alterne  ;  retenez  bien  ce  fait. 


Cela  dit,  je  reviens  au  cas  de  notre  malade.  Chez  lui  nous 
n'avons  pu  découvrir  aucun  des  stigmates  de  l'hystérie.  Rien 
dans  son  passé  ne  nous  autorise  à  croire  qu'il  ait  eu  jamais  des 
accidents  hystériques.  Il  n'appartient  pas  non  plus  à  une  famille 
de  «  nerveux  ».  Enfin  son  hémiplégie  ne  présente  aucun  des 
caractères  des  paralysies  hystériques,  ni  eu  égard  à  la  locali- 
sation de  la  paralysie,  à  son  mode  de  début  et  d'évolution,  ni  eu 
égard  au  mode  de  distribution,  à  l'association  des  troubles 
sensitifs. 
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Nous  pouvons  donc  admettre  sans  hésitation  que  chezW..., 
l'hystérie  n'est  pas  en  cause.  Il  faut  donc  nous  rabattre  sur  l'autre 
hypothèse,  celle  d'une  lésion  en  foyer  de  la  région  bulbo-protu- 
bérantielle.  11  nous  reste  dès  lors  à  préciser,  autant  que  faire  se 
peut,  le  siège  de  cette  lésion,  en  nous  inspirant  des  circon- 
stances du  cas  et  de  nos  connaissances  en  anatomie. 


Laissez-moi  d'abord  préciser  le  point  de  vue  anatomique  de 
la  question. 

Vous  savez,  je  suppose,  que  dans  la  classification  embryolo- 
gique moderne  des  parties  constituantes  des  centres  nerveux, 


FiG.  32.  —  (Testut:  Anatomie.) 

15,  pédoncule   cérébraL  —  16,  protubérance.  —  17,  bulbe.  —  18  et  19,  cervelet. 
—  21,  quatrième  ventricule. 

la  protubérance  annulaire  constitue  avec  le  cervelet  ce  qu'on 
est  convenu  d'appeler  le  cerveau  postérieur,  tandis  que  le  bulbe 
forme  V arrière- cerveau.  La  protubérance  annulaire  (fig.  32), 
qui  a  la  forme  d'une  bande  transversale,  large  et  épaisse,  sur- 
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plombe  en  quelque  sorte  le  bulbe  et  se  trouve  placée  au-devant 
du  cervelet.  En  haut  elle  se  continue  par  les  pédoncules  céré- 
braux qui,  eux,  appartiennent  au  cerveau  moyen.  Elle  s'adapte 
en  entier  à  la  face  supérieure  de  la  gouttière  basilaire. 

Latéralement,  le  volumineux  faisceau  de  fibres  nerveuses 
qui  constitue  la 
plus  grande  par- 
tie de  la  protubé- 
rance se  rétré- 
cit, s'arrondit, 
pour  donner 
naissance  aux 
pédoncules  céré- 
belleux moyens, 
lesquels  pénè- 
trent dans  les 
hémisphères  du 
cervelet.  La  li- 
mite entre  ces 
pédoncules  et  la 
protubérance  est 
toute  conven- 
tionnelle ;  on  ad- 
met qu'elle  est 
représentée  par 
l'émergence  des 
racines  du  triju- 
meau. 

La  face  anté- 
rieure de  la  pro- 
tubérance,  ou 
face  basilaire,  est 
creusée  d'un  sil- 
lon médian  antéro-postérieur,  qui  loge  le  tronc  basilaire,  né 
de  la  réunion  des  deux  artères  vertébrales.  La  face  postérieure 
se  continue  directement,  sans  ligne  de  démarcation,  avec  la 
face  correspondante  du  bulbe  (fig.  33).  Elle  concourt  à  former 
le  plancher  du  quatrième  ventricule,  qui  représente  une 
surface  à  la    fois    protubérantielle    et    bulbaire,   et    qui    est 


Fig.  33.  —  (Testut  :  Anatomie.) 

1  1',  pédoncules  cérébelleux  moyens.  —2  2',  pédoncules  cérébel- 
leux supérieurs.  — 3  3',  pédoncules  cérébelleux  inférieurs.  — 
12,  pyramides  postérieures.  —  19,  éminence  ronde.  —  21, 
fossette  antérieure.  —  22,  locus  cœruleus.  —  23,  barbes  du 
calamus. 


loi  CJ.IMQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

partagée  en  deux  triangles  par  les  stries  du  nerf  acoustique. 
Le  triangle  supérieur  est  plus  spécialement  protubérantiel.  Sa 
limite  supérieure  est  représentée  par  les  pédoncules  cérébelleux 
supérieurs,  faisceaux  de  fibres  qui  relient  le  cervelet  aux 
noyaux  rouges  des  pédoncules  cérébraux,  oii  elles  subissent 
l'entre-croisement.  La  ligne  médiane  est  occupée  par  un  sillon 
qui  se  continue  sur  la  face  postérieure  du  bulbe.  De  chaque 
côté  de  ce  sillon  se  voit  une  saillie  oblongue,  dont  le  grand 
diamètre  est  vertical,  c'est  réminence  ronde.  Un  peu  en  dehors 
de  cette  éminence  existe  une  petite  dépression  appelée  fossette 
antérieure,  ainsi  que  l'extrémité  supérieure  des  tubercules 
acoustiques.  Au-dessus  de  la  fosse  antérieure  se  trouve  une 
tache  grisâtre,  à  contours  assez  mal  définis,  le  lociis  cœruleus. 


Voilà  pour  la  conformation  extérieure  de  la  protubérance 
et  du  bulbe.  Considérons  maintenant  une  série  de  coupes 
verticales  pratiquées  à  différentes  hauteurs  de  la  protubérance  ; 
celle-ci  apparaît  aussitôt  comme  constituée  par  deux  parties 
assez  bien  délimitées  l'une  de  l 'autre  ;  une  partie  ventrale,  et  une 
partie  dorsale. 

La  partie  ventrale  ou  antérieure  se  compose  de  fibres,  les 
unes  à  direction  transversale,  les  autres  à  direction  longitudi- 
nale, et  d'amas  irréguliers  de  substance  grise,  qui  constituent 
les  noyaux  du  pont  de  Yarole. 

Les  fibres  transversales  s'entre-croisentsur  la  ligne  médiane; 
elles  vont  précisément  constituer  les  pédoncules  cérébelleux 
moyens  et  gagnent,  par  conséquent,  les  hémisphères  du  cervelet. 

Les  fibres  longitudinales  forment  un  faisceau  compact  qui 
n'est  autre  que  la  continuation  des  pyramides  bulbaires.  Plus 
haut,  ce  faisceau  chemine  dans  les  trois  quarts  moyens  du  pied 
du  pédoncule  cérébral.  Bref,  il  représente  un  fragment  de  la 
voie  motrice.  Ne  perdez  pas  de  vue  que  les  fibres  de  ce  faisceau 
s'entre-croisentau  niveau  du  collet  du  bulbe,  et  qu'elles  mettent 
la  zone  motrice  de  l'écorce  grise  en  communication  directe  avec 
les  cellules  motrices  des  cornes  antérieures  de  la  moelle. 

Sur  les  côtés,  ce  faisceau  pyramidal  est  traversé  par  des  fais- 
ceaux plus  grêles,  à  direction  antéro-postérieure  ;  les  fibres  de 
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ces  faisceaux  appartiennent  précisément  à  la  VI*^  paire,  à  l'oculo- 
moteur  externe,  qui  émane  de  chaque  côté  du  tronc  cérébral, 
au-dessous  du  bord  inférieur  de  la  protubérance.  Je  vous  ferai 
remarquer  qu'au  niveau  dont  je  vous  parle,  les  filets  de  la 
Vl°  paire  ont  subi  l'entre-croisement,  tandis  que  les  fibres  mo- 
trices pyramidales  ne  s'entre-croisent  que  beaucoup  plus  bas. 
Voilà  une  circonstance  anatomique  dont  nous  aurons  à  tenir 
compte,  pour  l'interprétation  de  la  paralysie  alterne  réalisée 
par  notre  malade. 

La  partie  postérieure  ou  dorsale  de  la  protubérance  est  tra- 
versée sur  la  ligne  médiane  par  le  raphé.  C'est  un  sillon,  de 
chaque  côté  duquel  se  voit  une  saillie  ovalaire^  à  grand  dia- 
mètre vertical,  Véminence  ronde,  et  plus  en  dehors  une  petite 
dépression  ou  fossette  antérieure ^  ainsi  que  rextrémité  supé- 
rieure des  tubercules  acoustiques.  Au-devant  de  la  fossette 
antérieure  existe  une  tache  grisâtre,  le  locus  cœruleus.  Enfin, 
de  chaque  côté,  la  face  postérieure  de  la  protubérance  est 
limitée  par  le  pédoncule  cérébelleux  supérieur,  composé  de 
fibres  nerveuses  qui  relient  l'hémisphère  cérébelleux  corres- 
pondant au  cerveau  moyen.  Profondément^  à  la  limite  des  por- 
tions dorsale  et  ventrale,  on  retrouve  un  faisceau  longitudinal, 
qui,  dans  la  portion  supérieure  de  la  protubérance  (fig.  26  et  34), 
se  décompose  en  une  portion  médiane  ou  interne  étalée,  et  en 
une  portion  latérale  ou  externe,  plus  compacte  ;  c'est  le  faisceau 
sensitif  ou  ruban  de  Rcil. 


Je  viens  de  vous  rappeler  la  disposition  des  conducteurs  qui 
traversent  la  protubérance.  Or  cette  portion  de  l'encéphale  con- 
tient en  outre  les  noyaux  d'origine  de  la  VIII'',  de  la  VII'=  et  de 
la  Vl*^  paire.  Considérez,  je  vous  prie,  ce  dessin  (fig.  34),  qui 
représente  une  coupe  verticale  pratiquée  au  niveau  des  noyaux 
d'origine  de  la  VP  et  de  la  VIP  paire.  Vous  voyez  que  la  moitié 
antérieure  de  la  coupe  est  occupée  par  les  fibres  transversales 
qui  sont  les  fibres  protubérantielles  proprement  dites,  par  les 
faisceaux  pyramidaux  entre  lesquels  passent  les  faisceaux  de 
fibres  transversales.  En  arrière  de  la  zone  occupée  par  ces  fibres 
transversales,  vous  apercevez,  de  chaque  côté  du  raphé,  le  ter- 
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ritoire  occupé  par  la  voie  sensilive,  le  noyau  central  et  le  fais- 
ceau longitudinal  postérieur.  Entre  ce  faisceau  et  le  plancher 
du  quatrième  ventricule,  vous  apercevez  un  autre  faisceau  à 
direction  verticale,  qui,   sur  la  coupe,   se  présente  avec  une 


FiG.  34.  (D'après  van  Gehuchtex.) 

Pyr,  faisceaux  pyramidaux.  —  f.s,  faisceau  sensitif.  —  ol  sup.,  olive  supérieure.  —  V,  racine 
descendante  du  trijumeau.  —  n.VI,  noyau  de  l'oculomoteur  externe.  —  f.V[,  fibres  d'ori- 
gine du  même  nurf.  —  n.VII,  noyau  du  facial  —  a. VIE,  brandie  interne.  —  b.YII,  brandie 
ascendante  du  mêuie  nerf.  —  c.VII,  sa  brandie  externe  ou  descendante.  —  n.VIIl,  un  des 
noyaux  de  l'acoustique.  —  f.l.p,  faisceau  longitudinal  postérieur. 


forme  arrondie  :  c' q^W-a  branche  radiculaire  ascendante  du  facial. 
En  avant  et  un  peu  en  dehors  se  voit  une  masse  compacte  de 
substance  grise,   riche  en  cellules  nerveuses  :  c'est  le  noyau 
d'origine  de  la  VP  paire  ou  oculo-moteur  externe. 
--    Voilà  déjà  de  quoi  vous  faire  une  idée  des  rapports  étroits 
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/  Genou, 


de  la  VP  et  de  la  VIP  paire  à  leur  origine.  La  figure  suivante 

(fig.   35)  vous  montre  ces  rapports 

d'une  façon  plus  nette  encore.  Elle 

vous  fait  voir  le  faisceau  d'origine 

du    facial,    décrivant    une    courbe 

en  fer  à  cheval,  qui  enveloppe  le 

noyau  de  la  VI®  paire. 

Aussi  bien  ces  rapports  étroits 
de  contiguïté  des  deux  nerfs  se 
poursuivent  jusqu'au  delà  de  la 
protubérance,  les  émergences  des 
deux  nerfs  se  faisant  en  des  points  Fio.  35. 

voisins,      dans      le      sillon       bulbo-  (Daprès  van  Gehochtex.) 

,     1    ,  I  •    1  VI,  noyau  de  l'oculomoteur  exterue. 

protuberantiel.  'vu,  noyau  du  facial. 


Revenons  maintenant  au  cas  de  notre  malade.  Après  ce 
que  je  viens  de  vous  dire,  il  doit  vous  apparaître  clairement 
que  sa  paralysie  alterne  s'explique  par  une  lésion  bulbo-protu- 
bérantielle,  située  soit  à  l'émergence  de  la  VP  et  de  la 
VIP  paire,  soit  dans  l'épaisseur  de  la  protubérance,  aux  points 
oii  les  filets  d'origine  de  ces  deux  nerfs  traversent  les  fibres 
pyramidales,  soit  plus  haut,  dans  l'aire  de  leurs  noyaux  d'ori- 
gine; de  plus,  la  lésion  doit  siéger  à  gauche.  Quelle  que  soit 
celle  de  ces  trois  localisations  que  vous  admettiez,  elle  est  à 
même  de  vous  rendre  compte  d'une  paralysie  alterne  qui  inté- 
resse la  VP  et  la  VIP  paire  à  gauche,  les  membres  à  droite. 

Or  il  est  un  détail  clinique  de  l'observation  de  notre  malade, 
qui  nous  permet  d'éliminer  la  dernière  localisation.  Les  mus- 
cles innervés  par  la  VP  et  la  VIP  paire  ne  présentent  pas  la 
moindre  trace  d'atrophie,  du  côté  011  siège  la  paralysie;  il  ne 
peut  donc  y  avoir  eu  destruction  des  noyaux  d'origine  des  deux 
nerfs  paralysés.  L'hypothèse  qui  me  paraît  la  plus  vraisemblable 
est  la  seconde,  celle  d'une  lésion  en  foyer,  située  dans  l'épais- 
seur de  la  protubérance,  dans  la  région  ventrale,  à  gauche,  et 
agissant  par  voie  de  simple  compression.  Un  foyer  localisé  de 
la  sorte  intéressera  à  la  fois  les  filets  des  VP  et  VIP  paires,  desti- 
nés au  côté  gauche,  et  les  fibres  du  faisceau  pyramidal  gauche, 
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qui  s'entre-croisent  plus  bas  pour  aller  se  terminer  dans  la 
moitié  droite  de  la  moelle  et  transmettre  l'innervation  motrice 
cérébrale  aux  membres  de  ce  même  côté  droit. 


Reste  à  savoir  quelle  est  la  nature  de  cette  lésion.  S'agit-il 
d'un  foyer  hémorragique,  ou  d'un  foyer  de  ramollissement,  ou 
d'une  tumeur? 

Nous  pouvons  éliminer  à  coup  sûr  l'hypothèse  d'une  hémor- 
ragie. N'oubliez  pas,  en  effet,  que  chez  W...  les  accidents  se 
sont  développés  d'une  façon  lente,  insidieuse  et  progressive,  en 
deux  étapes.  Tout  d'abord,  le  malade,  quand  il  était  dans  les 
rangs,  avait  de  la  peine  à  s'aligner,  en  raison  de  son  strabisme; 
pour  y  parvenir,  il  était  obligé  de  tourner  la  tête.  Un  peu  plus 
tard  il  s'est  mis  à  voir  double.  Ces  premières  manifestations 
ont  fait  leur  entrée  en  scène  sans  aucun  trouble  morbide  anté- 
cédent, sans  fracas,  d'une  façon  insidieuse,  je  vous  le  répète. 
Puis  des  semaines  se  passent,  et  bien  avant  l'admission  du  ma- 
lade à  l'hôpital,  les  camarades  de  W...  remarquent  que  celui-ci 
traîne  un  peu  la  jambe  droite.  Plus  tard  encore,  à  l'hôpital, 
W...,  en  voulant  soulever  un  de  ses  camarades,  s'aperçoit  que 
son  bras  droit  est  devenu  faible,  au  point  qu'il  ne  peut  plus 
s'en  servir. 

Les  choses  se  passent  tout  autrement  dans  les  cas  d'hémor- 
ragie protubérantielle  :  souvent  le  début  est  apoplectiforme  ; 
ou  bien  il  est  marqué  par  des  vertiges,  par  une  attaque  con- 
vulsive.  En  tout  cas,  d'emblée  les  accidents  atteignent  leur 
maximum  d'intensité,  telle  est  du  moins  la  règle.  x\vais-je 
raison  de  dire  que,  dans  le  cas  actuel,  l'hypothèse  d'une 
hémorragie  protubérantielle  peut  être  éliminée  en  toute  cer- 
titude? J'ajoute  que  celle  d'un  ramollissement  n'est  pas  beau- 
coup plus  soutenable. 

En  effet,  un  foyer  de  ramollissement  est  la  conséquence 
d'une  embolie  ou  d'une  thrombose.  Dans  le  cas  d'une  embolie, 
les  accidents  consécutifs  éclatent  avec  une  soudaineté  qui  a  fait 
défaut  chez  notre  malade.  Au  surplus,  une  embolie  suppose  une 
lésion  organique  du  cœur,  et  notre  homme  n'est  pas  un  car- 
diaque dans  le  sens  vulgaire  du  mot.  On  constate  chez  lui  des 


SUR  UN  CAS  DE  PARALYSIE  ALTERNE.  159 

intermittences,  mais  sans  signe  aucun  d'une  lésion  valvulaire 
ou  d'orifice.  Nous  ne  voyous  pas  non  plus  figurer  dans  son 
passé  pathologique  le  rhumatisme  articulaire  ou  une  de  ces 
maladies  infectieuses  qui  pourraient  expliquer,  chez  un  homme 
de  20  ans,  le  développement  d'une  lésion  cardiaque;  W...  n'a 
jamais  eu  qu'une  fièvre  typhoïde  légère. 

Vous  rappeler  l'âge  du  malade,  c'est  vous  laisser  deviner 
que  l'hypothèse  d'une  thrombose  n'est  pas  beaucoup  plus 
admissible.  Sans  doute  cette  hypothèse  pourrait  se  concilier 
avec  le  mode  insidieux  de  début  et  la  lenteur  de  l'évolution. 
Mais  outre  que  le  malade  ne  présente  pas  de  trace  d'athéromacie 
aux  artères  superficielles,  nous  ne  lui  connaissons  aucune  ma- 
ladie antécédente,  susceptible  de  nous  rendre  compte  des  alté- 
rations vasculaires  qui  sont  la  préface  obligée  d'une  thrombose 
artérielle.  Je  vous  rappelle  notamment  que  nous  n'avons 
aucune  raison  de  soupçonner  que  la  syphilis  soit  en  cause  chez 
notre  malade;  et  d'ailleurs,  le  traitement  spécifique  intensif, 
auquel  W...  a  été  soumis  pendant  quatre  mois  et  demi,  n'a  pas 
produit  la  moindre  amélioration.  Il  est  doublement  regrettable 
qu'il  en  ait  été  ainsi,  et  pour  le  bien  du  malade  et  pour  la  com- 
modité du  diagnostic.  En  effet,  l'intervention  delà  syphilis  serait 
à  même  de  nous  rendre  compte  des  accidents  présentés  par  W... 
Les  déterminations  de  la  syphilis  cérébrale  ont  précisément 
pour  siège  de  prédilection  la  base  du  crâne  et  la  face  antérieure 
de  la  région  bulbo-protubérantielle,  mais  surtout  le  sillon  qui 
sépare  la  protubérance  du  bulbe.  Elles  se  présentent  sous  forme 
d'exsudats  méningés,  d'infiltration  gommeuse  des  artères,  de 
gommes  circonscrites.  Or,  nous  savons  que  les  exsudats  ménin- 
gés et  les  artérites  qui  intéressent  les  petites  branches  arté- 
rielles préposées  à  la  vascularisation  du  pont  de  Varole  produi- 
sent précisément  des  paralysies  alternes  du  genre  de  celle  que 
nous  constatons  chez  notre  malade.  Dans  un  très  intéressant 
travail,  Uhthoff'  a  relevé  150  cas  de  syphilis  cérébrale;  vingt- 
six  fois  la  \l°  paire  était  paralysée,  et  six  fois  une  paralysie 
croisée  des  membres  s'associait  à  cette  paralysie  de  Foculo-mo- 
teur  externe. 


1.  Uhthoff.  —   Ueber  die  hei  dev  Syphilis  des  Centralnei'vensijsfems  vorkom- 
menden  Auf/enstôruni^en,  Leipzig,  1894. 
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Mais,  encore  une  fois,  force  nous  est  de  renoncer  à  cette 
explication,  pour  les  motifs  que  je  vous  ai  dits.  Il  nous  reste 
dès  lors  à  examiner  la  troisième  hypothèse,  celle  d'une  tumeur 
de  la  protubérance.  Celte  hypothèse  également  se  concilie  avec 
le  mode  de  début  et  la  marche  des  accidents  ;  elle  se  concilie 
avec  l'absence  de  maux  de  tête,  de  vomissements,  d'attaques 
convulsives  ou  apoplectiformes,  et  des  autres  manifestations  qui 
sont  fréquentes,  habituelles,  dans  les  cas  de  tumeurs  cérébrales, 
mais  qui  manquent  très  souvent  quand  il  s'agit  d'une  tumeur 
de  la  protubérance.  Or,  située  de  la  façon  que  je  vous  ai  dit,  une 
tumeur  qui  siège  dans  cette  région  de  l'encéphale  est  parfaite- 
ment à  même  de  nous  rendre  compte  de  la  paralysie  alterne 
présentée  par  notre  malade. 

Représentez-vous,  en  effet,  une  tumeur  située  en  pleine 
protubérance,  à  gauche,  dans  la  portion  ventrale.  Elle  compri- 
mera le  faisceau  pyramidal  gauche,  dont  les  fibres  ne  s'entre- 
croisent que  plus  bas,  au  niveau  du  collet  du  bulbe,  d'où  l'hé- 
miplégie motrice  droite.  Elle  comprimera  les  filets  d'origine  de 
la  VP  paire  gauche,  peut-être,  aussi,  mais  dans  une  moindre 
mesure,  ceux  de  la  VIP.  D'où  la  paralysie  de  l'oculo-moteur 
externe,  avec  strabisme  interne  et  diplopie,  d'où  cette  parésie  du 
facial,  qui  se  traduit  par  l'effacement  du  sillon  naso-labial,  par 
l'abaissement  de  la  commissure  labiale  et  du  sourcil,  à  gauche  ; 
d'où,  également,  la  légère  déviation  de  la  langue,  conséquence 
de  l'abaissement  de  la  commissure  labiale. 

Il  n'est  pas  jusqu'à  la  dysarthrie,  constatée  chez  le  malade, 
qui  ne  soit  d'une  interprétation  facile,  avec  la  localisation  que 
nous  supposons  à  la  tumeur.  En  effet,  du  moment  qu'elle  com- 
prime le  faisceau  pyramidal  gauche,  cette  tumeur  pourra 
comprimer  les  fibres  cortico-protubérantielles  destinées  au 
noyau  de  l'hypoglosse,  qui  sont  contenues  dans  la  portion  la  plus 
interne  du  faisceau  pyramidal,  où  elles  constituent,  avec  les 
fibres  destinées  au  noyau  du  facial  inférieur,  le  faisceau 
fjénicidé.  Or  une  compression  de  ces  fibres  cortico-protubéran- 
tielles, qui  relient  le  centre  cortical  du  langage  au  centre  bul- 
baire de  l'innervation  motrice  de  la  langue,  se  traduira  pré- 
cisément par  des  troubles  de  l'articulation  des  mots,  par  la 
dysarthrie. 
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* 

*  * 

Une  dernière  question  à  résoudre  est  relative  à  la  nature  de 
la  tumeur  présumée. 

Ce  n'est  pas  une  gomme,  pour  les  raisons  que  je  vous  ai 
dites  et  qui  nous  obligent  à  écarter  l'hypothèse  d'une  interven- 
tion de  la  syphilis. 

Avons-nous  des  raisons  de  soupçonner  à  cette  tumeur  une 
origine  tuberculeuse?  Oui,  Messieurs,  de  telles  raisons  existent. 
Rappelez-vous  que  le  père  de  W...  a  succombé  à  la  tubercu- 
lose chronique,  après  avoir  eu  une  pleurésie.  Vous  m'objecte- 
rez sans  doute  que  W...  ne  présente  pas  de  signes  de  tubercu- 
lose, qu'il  est  vigoureux,  bien  musclé.  Oui,  mais  il  y  a  lieu  de 
prendre  en  considération  cet  essoufflement  qui  le  prend  au 
moindre  eff'ort  et  que  n'explique  pas  suffisamment  l'état  de  son 
cœur. 

* 

Il  y  a  lieu  de  rappeler  que  chez  W...  le  début  de  la  paraly- 
sie alterne  remonte  à  l'époque  oii  on  a  pratiqué  le  grattage 
des  végétations  adénoïdes.  Admettez  la  nature  tuberculeuse  de 
ces  végétations.  On  aurait  donc,  si  je  puis  m'exprimer  ainsi, 
ensemencé  le  cerveau  de  W...  avec  des  tubercules,  à  l'époque 
dont  je  vous  parle,  et  nous  savons  d'autre  part  qu'en  fait  de 
déterminations  locales  de  la  tuberculose  dans  les  centres  ner- 
veux, les  tubercules  solitaires  de  la  protubérance  comptent 
parmi  les  plus  fréquentes. 

Il  se  pourrait  donc  que  chez  W...,  la  tumeur  présumée  fût 
un  tubercule;  je  n'affirme  pas,  j'émets  une  simple  supposition, 
et  elle  offre  des  apparences  d'exactitude. 

* 

*  * 

Pronostic  et  traitement.  —  Vous  voyez  d'ici  le  pronostic  qui 
se  dégage  des  conclusions  auxquelles  je  me  suis  arrêté.  Nous 
n'avons  pas  affaire  à  une  lésion  syphilitique  ;  nous  n'avons  donc 
rien  à  attendre  des  ressources  de  la  thérapeutique  interne  ; 

11 
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révénement  ne  l'a  que  trop  bien  démontré.  Nous  supposons 
qu'il  existe  chezW...  une  tumeur  logée  dans  la  protubérance; 
elle  échappe  donc  à  l'intervention  chirurgicale,  qui  ne  saurait 
non  plus  être  tentée  à  titre  palliatif.  En  effet,  les  symptômes 
présentés  parle  malade  ne  sont  pas  de  ceux  qui  dépendent  d'une 
augmentation  générale  de  la  pression  intra-crânienne  ;  ils  sont 
le  fait  de  la  compression  locale,  directe,  d'une  tumeur  que  nous 
supposons  inaccessible  sans  mutilation  grave.  Nous  ne  pouvons 
rien  contre  la  paralysie  alterne  présentée  par  W...  ;  telle  est  la 
triste  conclusion  finale  de  cette  longue  discussion  diagnostique'. 

•1.  Le  malade  a  succombé.  On  trouvera  plus  loin,  à  la  page  166,  une  relation 
concise  de  l'examen  de  ses  centres  nerveux. 


X 


SUR  UN  NOUVEAU  CAS  DE  PARALYSIE 
ALTERNE^ 


Sommaire.  —  Coup  d'œil  rétrospectif  sur  l'exemple  clinirpie  qui  a  fait  l'objet  de  la 
précédente  leçon.  —  État  actuel  du  malade. 

Nouvel  exemple  clinique  :  Antécédents  pathologiques.  —  Début  par  de  la  diplo- 
pie,  en  rapport  avec  une  paralysie  de  l'oculomoteur  externe  droit.  —  Paralysie 
associée  des  mouvements  de  latéralité,  à  droite.  —  Paralj-sie  de  l'orbiculaire 
à  droite.  —  Titubation  et  vertige  pendant  la  marche;  troubles  de  la  statique. 

—  État  du  malade  au  moment  de  son  entrée  à  l'hôpital  :  paralysie  des  muscles 
de  la  face,  à  droite.  —  Hémiatrophie  de  la  langue,  qui  est  déviée  à  gauche. 

—  Paralysie  complète  de  l'abducens  droit  ;  inégalité  de  dilatation  des  pupilles. 

—  Engoiu-dissement  de  la  main  et  de  la  jambe  gauches.  —  Légère  hémiplégie 
motrice  gauche.  État  présent  :  la  paralysie  faciale  droite  est  devenue  totale  ; 
elle  se  double  d'une  atrophie  des  muscles  paralysés.  —  Hémiatrophie  très 
prononcée  de  la  moitié  droite  de  la  langue  ;  abolition  de  la  sensibilité  gusta- 
tive  à  droite.  —  L'hémiplégie  gauche  a  progressé  :  elle  s'accompagne  d'une 
légère  atrophie  des  muscles;  exagération  des  réflexes  tendineux.  — R.  D.  dans 
les  muscles  innervés  par  le  facial  droit. 

Biagnostic.  —  Résumé  de  l'histoire  clinicpe.  —  11  s'agit  d'un  cas  de  paralysie 
alterne.  —  L'hystérie  n'est  pas  en  cause.  —  Il  y  a  donc  lieu  de  s'arrêter  à  l'hypo- 
thèse d'une  lésion  bulbo-protubérantielle.  —  Conditions  topographiques  que 
doit  réaliser  la  lésion.  —  Arguments  qui  militent  en  faveur  d'une  lésion  nu- 
cléaire. —  Un  foyer  unique  ne  saurait  rendre  compte  de  tous  les  symptômes 
présentés  par  le  malade.  —  L'hypothèse  de  deux  foyers,  l'un  protubérantiel, 
l'autre  bulbaire,  s'impose  :  elle  est  à  même  d'expliquer  toutes  les  circonstances 
cliniques  du  cas.  —  Les  deux  foyers  sont  vraisemblablement  représentés  par 
des  tumeurs.  —  Les  antécédents  familiaux  et  personnels  du  malade,  l'évolu- 
tion des  accidents  sont  de  nature  à  faire  soupçonner  une  origine  tuberculeuse 
à  ces  tumeurs. 

Pronostic  et  traitement.—  Gravité  du  pronostic.  —  Impuissance  thérapeutique. — 
1.  Leçon  du  9  avril  1897. 
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Le  siège  présumé  des  lésions  doit  faire  écarter  toute  tentative  d'intervention 
chirurgicale.  —  Considérations  sur  le  mécanisme  pathogénique  de  la  paralysie 
des  mouvements  de  latéralité  des  yeux. 


Messieurs, 

Dans  une  précédente  leçon,  j'ai  discuté  le  cas  d'un  jeune 
militaire  du  nom  de  W...,  âgé  de  20  ans,  qui  réalisait  un  très 
intéressant  exemple  de  paralysie  alterne.  Vous  vous  rappelez 
peut-être  que  ce  jeune  militaire  était  venu  se  présenter  à  notre 
consultation,  pendant  un  congé  de  convalescence  qu'il  avait 
obtenu  au  mois  de  septembre  dernier.  Après  un  court  séjour 
dans  nos  salles,  il  lai  avait  fallu  réintégrer  son  régiment.  Puis 
on  l'avait  dirigé  sur  le  Val-de-Gràce.  MM.  les  professeurs 
du  Gazai  et  Mathieu  avaient  bien  voulu  me  mettre  à  même  de 
vous  présenter  le  malade  et  de  faire  de  son  cas  l'objet  d'une 
discussion  diagnostique  approfondie.  Je  m'étais  arrêté  à  l'hy- 
pothèse d'une  tumeur  de  la  protubérance,  et  d'une  tumeur  non 
syphilitique,  logée  dans  l'épaisseur  même  de  cette  portion  du 
mésocéphale,  par  conséquent  réfractaire  à  nos  moyens  d'inter- 
vention. 

Depuis  lors,  c'est-à-dire  en  décembre  dernier,  W...  a  été 
réformé.  Rendu  à  la  vie  civile,  il  est  venu  nous  retrouver  à  la 
Salpêtrière,  et  il  a  été  admis  en  observation  dans  nos  salles. 
L'affection  dont  il  est  atteint  a  poursuivi  sa  marche  progressive. 
Je  tiens  à  vous  remettre  sous  les  yeux  ce  malade  avant  de  vous 
en  présenter  un  autre,  qui  réalise  un  cas  analogue.  Laissez-moi 
vous  rappeler  d'abord  en  quelques  mots  l'histoire  pathologique 
de  W... 

Fils  d'un  père  mort  de  la  tuberculose,  cagneux  dans  son 
enfance,  W...,  qui  s'était  engagé  à  l'âge  de  18  ans,  avait  con- 
tracté au  mois  de  janvier  de  l'année  dernière  une  rhino-pharyn- 
gite  en  rapport  avec  des  tumeurs  adénoïdes  de  l'arrière-gorge; 
un  traitement  à  Lariboisière  le  guérit  de  cette  affection  en  très 
peu  de  temps.  Vers  le  milieu  du  mois  de  mars,  W...  se  mit  à 
loucher  et  à  voir  double.  Un  peu  plus  tard  on  remarqua  qu'il 
traînait  la  jambe  droite  en  marchant.  Trois  mois  se  passèrent, 
et  W...  était  frappé  d'une  hémiplégie  droite.  Il  se  présenta  à  la 
Salpêtrière  au  mois  de  septembre  1896;  à  cette  époque  on  con- 
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stata  l'existence  d'une  paralysie  de  la  VP  paire  à  gauche,  d'une 
paralysie  exclusivement  motrice  des  membres  à  droite,  avec 
exagération  des  réflexes  et  trépidation  épileptoïde  de  ce  même 
côté.  A  gauche  il  existait  en  outre  une  légère  paralysie  faciale 
périphérique,  et  une  légère  déviation  de  la  langue  à  droite, 
avec  un  peu  d'embarras  de  la  parole. 

Le  jour  de  la  présentation  (18  décembre  1896),  on  remarqua 
une  certaine  aggravation  de  la  paralysie  faciale  gauche  périphé- 
rique, un  léger  degré  d'hypoesthésie  de  la  voûte  palatine  à  gauche 
En  outre,  l'exagération  des  réflexes  existait  maintenant  des  deux 
côtés. 

Mon  diagnostic  a  été  :  lésion  en  foyer  de  la  région  bulbo- 
protubérantielle,  située  en  pleine  protubérance,  intéressant  les 
filets  d'origine  des  YP  et  VIP  paires,  à  gauche,  et  la  voie  motrice 
de  ce  même  côté,  en  amont  de  sa  décussation.  Une  lésion  déli- 
mitée de  la  sorte  expliquait  bien  la  paralysie  de  la  VP  paire  et 
la  paralysie  faciale  du  côté  gauche,  la  paralysie  croisée  des 
membres,  la  déviation  de  la  langue  à  droite,  —  déviation  plus 
considérable  qu'elle  ne  l'est  ordinairement  dans  les  paralysies 
d'origine  centrale,  —  l'embarras  de  la  parole.  Je  concluais  éga- 
lement à  la  nature  vraisemblablement  tuberculeuse  delà  lésion. 

Près  de  quatre  mois  se  sont  passés  depuis  lors  ;  voici  quelle 
est,  actuellement,  la  situation  du  malade  : 

A  droite,  la  paralysie  motrice  des  membres  s'est  accentuée, 
surtout  au  membre  inférieur.  Les  mouvements  d'extension  et 
de  flexion  de  la  jambe  sur  la  cuisse  se  font  sans  vigueur;  les 
mouvements  d'extension  et  de  flexion  du  pied  sur  la  jambe  sont 
presque  abolis.  En  marchant,  le  malade  traîne  le  pied,  et  la 
pointe  accroche  presque  à  chaque  pas.  Au  membre  supérieur, 
aussi,  la  faiblesse  a  progressé.  En  outre,  depuis  la  fin  de  décembre, 
le  malade  s'est  aperçu  que  sa  jambe  gauche  devenait  plus  faible. 
Il  éprouve  maintenant  une  réelle  difficulté  à  mouvoir  cette  jambe, 
surtout  quand,  étant  assis,  il  essaye  de  se  redresser.  Les  mouve- 
ments de  résistance  des  différents  segments  du  membre  inférieur 
droit  sont  diminués.  On  réussit  à  provoquer  la  trépidation 
spinale,  à  gauche  comme  à  droite.  Le  membre  supérieur  gauche 
est  indemne. 

La  déviation  de  l'œil  gauche  est  encore  plus  accentuée 
que  précédemment.  En  outre,  l'œil  droit  est  maintenant  atteint 
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d'un  certain  degré  de  strabisme  interne.  Quant  au  reste,  tous 
les  mouvements  de  l'œil,  sauf  ceux  du  muscle  droit  externe, 
sont  conservés.  L'anesthésie  de  la  moitié  gauche  de  la  voûte 
palatine  est  devenue  plus  nette.  De  ce  même  côté  le  malade 
éprouve  une  sensation  de  raideur  des  masséters.  Enfin  les 
troubles  du  langage  ont  beaucoup  progressé;  par  moments  il 
devient  très  difficile  de  comprendre  le  malade.  Celui-ci  éprouve 
maintenant  un  peu  de  dysphagie.  La  langue,  toujours  forte- 
ment déviée  à  droite,  paraît  avoir  diminué  un  peu  de  volume; 
elle  est  agitée  par  des  contractions  fibrillaires  incessantes. 

En  résumé,  aggravation  des  symptômes  préexistants,  appa- 
rition de  symptômes  nouveaux,  en  rapport  avec  une  paralysie 
de  la  V^  et  de  la  XII®  paire  à  gauche,  de  la  VP  paire  et  de  la 
voie  motrice,  à  droite.  Eh  bien,  n'est-ce  pas  ainsi  que  les 
choses  se  passent  habituellement,  dans  les  cas  de  tumeur  de  la 
protubérance,  et  en  particulier  dans  les  cas  de  tumeur  tuber- 
culeuse? En  raison  de  l'accroissement  lent  et  progressif  du 
néoplasme,  les  phénomènes  de  compression  déjà  existants  s'ag- 
gravent; de  nouveaux  phénomènes,  en  rapport  avec  la  com- 
pression d'autres  conducteurs,  surgissent,  et  tout  cela  se  passe 
sans  fracas,  sans  ictus,  sans  attaques  convulsives,  sournoise- 
ment, s'il  m'est  permis  de  m'exprimer  ainsi.  L'évolution  ulté- 
rieure des  accidents  confirme  donc  jusqu'ici  mon  diagnostic, 
et  il  y  a  tout  lieu  de  craindre  que  dans  un  avenir  plus  ou  moins 
prochain,  nous  n'ayons  l'occasion  d'en  obtenir  la  vérification 
anatomique^ 

1.  Le  malade  est  mort  le  H  octobre  1897.  Voici  la  note  qui  m'a  été  remise  par 
le  D"'  Philippe,  chef  du  laboratoire  d'anatomie  pathologique,  et  qui  concerne  les 
résultats  de  l'examen  des  centres  nerveux. 

Examen  à  l'état  frais.  —  L'autopsie  a  été  pratiquée  vingt-quatre  heures  après 
la  mort,  par  une  température  basse.  Le  système  nerveux,  seul,  a  pu  être  extrait, 
la  famille  ayant  fait  opposition  pour  les  autres  organes. 

Le  cerveau  et  la  moelle  ne  présentent  absolument  rien  d'anormal. 

Jm  protubérance  annulaire  s'enlève  aisément,  mais  elle  apparaît  considéra- 
blement augmentée  de  volume  (fig.  36)  ;  cette  augmentation  de  volume  a  lieu  dans 
tous  les  sens,  quoique  avec  une  légère  prédominance  pour  le  côté  latéral  droit. 
Le  tissu,  examiné  à  la  face  antéro-inférieure  de  l'organe,  est  plus  blanc,  plus  dur 
qu'à  l'état  normal,  il  ne  présente  plus  le  reflet  nacré  habituel.  Cette  face,  en 
général,  reste  lisse,  sans  adhérences  méningées,  avec  des  vaisseaux  artériels 
normaux  ;  toutefois,  en  haut,  sur  les  parties  latérales  et  au  commencement  de 
l'espace  interpédonculaire  (fig.  36),  on  note  deux  à  trois  petites  saillies,  irrégu- 
lières, dures,  grosses  comme  un  grain  de  blé  ou  comme  un  haricot.  L'examen 
des  nerfs  crâniens  montre  une  VI'  paire  atrophiée  à  droite,  normale  ou  à  peu 
près  du  côté  gauche;  le  paquet  des  VI1°  et  V11I°  paires  parait  atrophié  en  masse 
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Je  passe  maintenant  au  cas  d'un  autre  malade,  qui  lui 
aussi  va  nous  mettre  en  présence  d'une  paralysie  alterne.  C'est 
un  nommé  M...,  âgé  de  59  ans,  couché  au  n°  3  de  notre  salle 
Pruss.  Avant  son  entrée  à  la  Salpêtrière,  il  exerçait  la  pro- 
fession de  mécanicien. 

également  à  droite  et  à  gauche;  la  111'=  paire  et  la  V*  paire  ne  semblent  pas 
malades. 

Du  côté  du  bulbe,  on  note  une  légère  augmentation  de  volume,  uniformément 
développée,  mais  bien  inférieure  à  celle  de  la  protubérance. 


[C-  -\ 


FiG.  36. 

FiG.  36  (d'après  nature).  —  Le  dessin  montre  l'augmentation  de  volume  et  l'asymétrie  de 
la  protubérance,  les  quelques  nodosités  situées  sur  le  segment  supérieur,  l'atrophie  en  masse 
des  paires  crâniennes  qui  sortent  dans  le  sillon  bulbo-protubérantiel. 

En  AA,  BB,  OC,  ont  été  pratiquées  les  coupes  transversales,  décrites  dans  le  texte. 


En  attendant  les  coupes  histologiques  après  durcissement,  on  pratique  quel- 
ques sections  macroscopiques.  Une  première  section  horizontale  passe  par  la  par- 
tie moyenne  de  la  protubérance,  au-dessous  de  l'entrée  du  nerf  trijumeau  (fig.  BB), 
les  faisceaux  pyramidaux  sont  reconnaissables,  mais  leurs  fascicules  apparaissent 
petits  :  le  restant  de  la  masse  protubérantielle  est  surtout  constitué  par  un  tissu 
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La  seule  circonstance  qui  mérite  d'être  mentionnée  au  sujet 
de  ses  antécédents  familiaux  est  celle-ci  :  un  des  frères  du 
malade  a  succombé  en  bas  âge,  à  une  atteinte  de  méningite. 

M...  a  été  d'une  bonne  santé  jusqu'à  l'âge  de  16  ans.  A  cette 
époque  de  sa  vie,  il  lui  arriva  un  jour  qu'il  était  à  table,  de  se 
sentir  mal.  Il  eut  tout  juste  le  temps  de  se  lever  et  de  se  jeter 
dans  les  bras  de  son  père,  avant  de  s'évanouir.  Il  ne  reprit  con- 
naissance qu'au  bout  de  deux  heures.  Pendant  les  trente  mi- 
nutes qui  ont  suivi,  son  bras  gauche  a  été  agité  par  des  mou- 
vements involontaires  et  incoordonnés.  J'ajoute  que  depuis  lors 
le  malade  n'a  jamais  eu  d'attaque  semblable. 

A  l'âge  de  18  ans  il  a  contracté  une  blennorragie;  elle  n'a 
pas  laissé  de  traces. 

Vers  l'âge  de  25  ans  M...  est  devenu  sujet  à  des  douleurs 
violentes  dans  la  région  [du  vertex,  pendant  une  année 
environ.  Les  douleurs  éclataient  le  matin,  tandis  que  le  malade 
était  au  lit  ;  elles  duraient  une  heure  environ,  et  leur  violence 
était  telle,  par  moments,  que  le  malade  perdait  connaissance 
pendant  une  dizaine  de  minutes.  Au  dire  du  malade  les  pertes 
de  connaissance  se  sont  renouvelées  environ  une  fois  par 
mois.  Elles  ne  se  sont  pas  accompagnées  d'autres  phénomènes 
morbides. 

A  l'âge  de  30  ans.  M...  a  eu  d'eux  phlegmons  dont  il  nous  a 
été  impossible  de  déterminer  les  causes.  L'un  d'eux  siégeait  au 

assez  dur,  blanchâtre,  sans  zone  de  caséifîcation  ;  ce  tissu  occupe  principalement 
le  pied  de  la  protubérance.  A  droite,  surtout,  il  a  envahi  le  plancher  du  lY"  ven- 
tricule; à  ce  niveau,  il  forme  une  masse  assez  volumineuse,  plus  molle  et  rosée 
par  places,  d'aspect  gélatiniforme  ;  le  côté  gauche  est  atteint,  mais  à  un  moindre 
degré. 

Une  autre  coupe  transversale,  passant  par  le  tiers  supérieur  de  la  protubé- 
rance, montre  que  le  tissu  néoplasique  se  limite  à  la  portion  antérieure  de  l'or- 
gane, Les  fibres  motrices  et  pyramidales  apparaissent  bien  diférenciées  à  ce  niveau 
(fig.  AA). 

Une  troisième  coupe,  passant  par  le  milieu  des  olives,  ne  montre  rien  d'anor- 
mal quant  à  l'agencement  grossier  des  masses,  blanches  ou  grises,  de  cette  région 
(fig.  CG). 

En  résumé,  la  tumeur,  vraisemblablement  gliomateuse,  paraît  s'être  déve- 
loppée d'abord  dans  le  pied  de  la  protubérance,  en  suivant  surtout  les  fibres  du 
pédoncule  cérébelleux  moyen  ;  elle  a  envahi  le  plancher  du  IV^  ventricule  à  droite 
et  à  gauche.  Les  nerfs  crâniens  de  cette  région  doivent  être  détruits  dans  une 
très  large  mesure.  Les  fibres  sensitives  et  les  fibres  motrices,  générales,  paraissent 
moins  atteintes. . 

Les  coupes  histologiques  sériées,  faites  après  durcissement,  établiront  quelles 
sont  les  masses  blanches  ou  grises  détruites  par  le  néoplasme,  et  quelles  dégéné- 
rations, ascendantes  ou  descendantes,  en  ont  été  la  conséquence. 
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niveau  de  la  partie  inférieure  de  la  cuisse  gauche,  à  la  face 
externe;  l'autre  vers  le  milieu  du  mollet,  du  même  côté.  D'après 
ce  que  le  malade  croit  avoir  entendu  dire,  ces  deux  foyers  de 
suppuration  auraient  eu  un  point  de  départ  osseux.  Toujours 
est-il  qu'ils  ont  laissé  comme  traces  des  cicatrices  adhérentes 
aux  os  sous-jacents. 

En  1889,  M...,  qui  était  alors  âgé  de  S2  ans,  a  contracté  une 
grippe  compliquée  de  broncho-pneumonie  ;  le  malade  a  mis 
près  de  quatre  mois  à  se  remettre  complètement  de  cette 
atteinte.  Depuis  lors  sa  santé  a  été  habituellement  bonne,  à 
cela  près  que  M...  souffrait  d'une  constipation  opiniâtre. 


Le  début  de  la  maladie  actuelle  remonte  au  10  avril  1896. 
Ce  jour-là  M...  a  été  atteint  brusquement  de  diplopie.  Il  nous 
raconte  que  les  images  qu'il  percevait  d'un  même  objet  se 
trouvaient  dans  un  champ  horizontal.  La  diplopie,  soit  dit  en 
passant,  a  persisté  depuis  lors.  Le  13  avril  M...  va  consulter 
un  oculiste,  qui  constate  l'existence  d'une  paralysie  de  l'oculo- 
moteur  externe,  à  droite,  et  lui  prescrit  un  traitement  en  con- 
séquence. 

Le  16  août,  le  malade  s'aperçoit  pour  la  première  fois  que 
son  œil  droit  est  tout  à  fait  dévié  en  dedans,  et  comme  figé  dans 
l'angle  interne  de  l'orbite.  Il  va  de  nouveau  consulter  son  ocu- 
liste, et  celui-ci  constate  une  paralysie  associée  des  mouvements 
de  latéralité,  à  droite. 

Le  15  septembre  un  nouveau  symptôme  surgit.  Le  malade 
ne  peut  plus  clore  les  paupières  de  l'œil  droit.  L'oculiste,  con- 
sulté de  nouveau,  constate  le  bien  fondé  des  plaintes  du 
patient,  et  mentionne  d'une  façon  explicite  une  paralysie  asso- 
ciée du  droit  externe  à  droite  et  du  droit  interne  à  gauche,  cela 
dans  l'action  de  regarder  à  droite.  La  contraction  synergique 
des  mêmes  muscles  était  conservée  pour  la  convergence. 

Vers  la  même  époque,  le  malade  s'est  aperçu  à  plusieurs 
reprises  qu'il  titubait  en  marchant,  et  qu'il  était  pris  de  vertiges 
assez  violents  lorsqu'il  voulait  se  baisser.  Ces  vertiges  ne  le 
prenaient  que  quand  il  était  assis  ou  couché. 

Un  peu  plus  tard,  la  difficulté  de  la  marche  s'est  accentuée. 
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Des  troubles  de  la  statique  sont  survenus;  le  malade  ne  pou- 
vait plus  se  tenir  d'aplomb,  les  pieds  rapprochés.  Ses  membres 
inférieurs  n'avaient  rien  perdu  de  leur  force.  La  santé  générale 
se  maintenait  dans  un  état  satisfaisant. 

* 
*    * 

Devant  la  persistance  des  troubles  que  je  viens  de  vous 
mentionner,  le  malade  est  venu  réclamer  son  admission  dans 
notre  service.  Il  est  entré  à  la  Salpêtriôre  le  28  octobre  1896. 
Le  lendemain  il  a  fait  l'objet  d'un  examen  minutieux,  dont  voici 
les  résultats  : 

M...  est  de  taille  élevée.  Il  est  complètement  chauve  et 
paraît  un  peu  plus  que  son  âge.  A  première  vue  on  est  frappé 
de  la  différence  qui  existe  entre  les  deux  moitiés  de  son 
visage. 

A  gauche,  les  sillons  du  front  ainsi  que  le  sillon  naso-Iabial 
ont  une  conformation  normale;  de  ce  même  côté  la  commissure 
labiale  est  sensiblement  relevée  et  un  peu  portée  en  dehors. 
L'aile  du  nez  est  largement  dilatée. 

A  droite,  le  front  est  dépourvu  de  rides  (fig.  37)  ;  le  sillon 
naso-labial  est  presque  effacé,  l'aile  du  nez  aplatie,  la  commis- 
sure labiale  abaissée  et  comme  déjetée  en  dedans.  De  ce  même 
côté  la  conjonctive  est  rouge,  enflammée,  suintante;  le  malade 
se  plaint  de  picotements  incessants  au  niveau  de  son  œil. 

Quand  on  fait  rire  le  malade,  la  différence  entre  les  deux 
moitiés  du  visage  s'accentue  ;  à  droite  la  joue  reste  flasque, 
aplatie;  à  gauche  c'est  le  contraire.  Quand  on  commande  au 
malade  de  clore  les  paupières,  il  ferme  immédiatement  l'oeil 
gauche,  tandis  que  l'œil  droit  reste  entr'ouvert  aux  deux  tiers. 

Les  muscles  sourciliers  et  les  muscles  de  Horner  sont  com- 
plètement paralysés  à  droite.  Les  muscles  de  la  joue,  sauf  le 
masséter,  sont  également  paralysés  de  ce  même  côté;  ils  sont, 
de  plus,  atrophiés.  Il  en  est  de  même  des  muscles  du  front. 

La  langue  est  déviée  vers  le  côté  gauche;  sa  moitié  droite 
est  atrophiée.  Rien  de  pareil  ne  se  voit  du  côté  du  voile  du 
palais,  qui  fonctionne  bien. 

La  sensibilité  de  la  peau  du  visage  est  partout  conservée  ;  il 
n'existe  pas  non  plus  de  troubles  subjectifs  de  la  sensibilité; 
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ni 


les  sens  du  goût,  de  l'odorat,  de  l'ouïe  sont  en  état  de  parfaite 


intégrité 


Voici,  d'autre  part,  ce  que  révèle  l'examen  de  l'œil  droit  : 
cet  œil  est  couché  dans  l'angle  interne  de  l'orbite,  et  il  est  tout 
à  fait  impossible  au  malade    de  le  porter   tant  soit  peu  au 


FiG.  37. 

dehors.  Tous  les  autres  mouvements  physiologiques  sont  con- 
servés, y  compris  ceux  du  releveur  de  la  paupière  supérieure; 
ils  se  doublent  de  secousses  nystagmiformes.  Aucun  mouve- 
ment de  rotation  associé  n'est  possible,  ni  en  dedans  ni  en  dehors  ; 
par  contre  la  convergence  s'effectue  normalement.  La  pupille 
droite  est  plus  dilatée  que  celle  de  gauche;  toutes  deux  réa- 
gissent normalement. 

A  gauche  tous  les  mouvements  physiologiques  de  l'œil  sont 
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conservés.  De  ce  même  côté  du  corps,  la  main  est  le  siège  d'un 
engourdissement  qui,  à  l'heure  du  réveil,  s'accentue  au  point 
de  rendre  difficile  au  malade  la  préhension  d'un  objet;  la  jambe 
également  est  engourdie,  mais  à  un  degré  moiadre.  On  constate, 
en  outre,  un  léger  degré  d'hémiplégie  motrice,  à  gauche. 

Les  artères  superficielles  sont  dures  au  palper  et  flexueuses. 
A  l'auscultation  du  cœur  on  ne  perçoit  pas  de  signes  stéthosco- 
piques  anormaux. 

Les  urines  ne  contiennent  ni  sucre,  ni  albumine.  Il  arrive 
souvent  au  malade  d'être  tourmenté  par  des  besoins  fréquents 
de  miction. 

* 

Actuellement  (9  avril  1897),  on  constate  toujours  le  même 
état  des  muscles  oculaires,  de  la  pupille  et  du  fond  de  l'œil.  Le 
nystagmus  consiste  presque  uniquement  en  grandes  secousses 
verticales.  A  droite  la  paralysie  faciale  est  devenue  totale;  et 
elle  s'étend  au  muscle  sourciller  et  au  muscle  de  Horner  ;  il  s'y 
associe  une  atrophie  considérable  des  muscles  de  la  face.  Cette 
atrophie  s'étend  aux  muscles  de  la  moitié  droite  du  voile  du 
palais;  la  luette  est  légèrement  déviée  vers  la  gauche. 

La  langue  est  déplacée  en  masse  vers  ce  même  côté,  tandis 
que  sa  pointe  est  légèrement  déviée  à  droite.  L'hémiatrophie 
de  la  moitié  droite  de  l'organe  est  encore  plus  accusée  que  pré- 
cédemment; on  n'observe  pas  de  secousses  fibrillaires.  La  sen- 
sibilité tactile  n'est  pas  altérée;  par  contre  la  sensibilité  gus- 
tative  paraît  être  abolie  à  droite. 

A  la  face,  la  sensibilité  est  normale  des  deux  côtés. 

L'examen  des  oreilles  a  fait  constater  une  surdité  presque 
complète  à  droite,  moins  prononcée  à  gauche. 

L'état  des  autres  symptômes  n'a  pas  varié  ;  toutefois  le  ma- 
lade est  devenu  plus  que  jamais  sujet  aux  vertiges  et  à  la 
titubation. 

Le  dynamomètre  marque  23  à  droite  et  15  à  gauche.  De  ce 
dernier  côté  on  constate  un  peu  d'atrophie  musculaire  et  une 
légère  exagération  des  réflexes  tendineux.  Les  urines  ont  été 
trouvées  normales. 

Enfin,  détail  important  à  noter,  l'examen  électrique,  pratiqué 
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chez  M...  le  19  décembre  et  le  5  avril,  a  révélé  l'existence  de  la 
R.  D.  dans  les  muscles  innervés  par  le  facial  droit,  et  à  un  degré 
plus  prononcé  à  la  date  du  S  avril  que  précédemment. 


Diagnostic.  —  En  résumé  le  malade  réalise  un  syndrome 
très  net,  dont  les  éléments  sont  : 

A  DROITE,  une  paralysie  faciale  périphérique  totale,  accom- 
pagnée d'une  atrophie  très  manifeste  des  muscles  paralysés  ; 

Une  paralysie  et  une  hémiatrophie  de  la  langue; 

Une  paralysie  de  la  F/"  paire,  avec  diplopie  homonyme  et 
paralysie  associée  des  mouvements  latéraux  des  yeux,  qui  a 
débuté  par  une  paralysie  associée  de  l'action  de  regarder  à 
droite,  la  convergence  et  les  autres  mouvements  physiologiques 
étant  conservés; 

A  GAUCHE,  des  troubles  de  la  sensibilité  subjective  dans  les 
membres  et  un  certain  degré  d'hémiplégie  motrice,  sans  compter 
des  désordres  de  la  marche,  qui  se  traduisent  par  de  la  tituba- 
tion,  ainsi  que  par  du  vertige. 

Nous  nous  trouvons  donc  bien  en  présence  d'un  cas  de  para- 
lysie alterne,  ainsi  que  je  vous  l'ai  fait  pressentir  au  début  de 
cette  leçon.  Or  je  ne  me  lasserai  pas  de  vous  répéter  que  la  con- 
statation d'une  paralysie  de  ce  genre  doit  immédiatement  éveiller 
dans  l'esprit  du  médecin  l'idée  d'une  lésion  de  la  région  bulbo- 
protubérantielle,  toute  réserve  faite  touchant  la  possibilité 
d'une  origine  hystérique  de  la  paralysie. 

En  l'occurrence,  cette  dernière  conjecture  peut  être  écartée 
d'emblée.  Le  seul  fait  de  l'association  de  l'atrophie  musculaire 
à  la  paralysie,  sans  compter  les  troubles  des  réactions  élec- 
triques (R.  D.),  autorise  cette  élimination.  Au  surplus  le 
malade  ne  présente  aucun  des  stigmates  bien  connus  de  l'hys- 
térie. 

Il  nous  reste  donc  à  examiner  l'hypothèse  d'une  lésion  bul- 
bo-protubérantielle  ;  il  nous  reste  à  préciser  le  siège  de  cette 
lésion  et  à  nous  expliquer  sur  sa  nature. 

Comment  nous  faut-il  concevoir  la  localisation  d'une  lésion 
dans  la  protubérance  ;  pour  qu'elle  nous  rende  compte  de  tous 
les  éléments  du  syndrome  réalisé  par  le  malade,  y  compris  la 
titubation  et  les  vertiges? 
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nitt- 


Messieurs,  le  malade  présente  une  paralysie  de  la  VP  de  la 
VHP  et  de  laXIl'=  paire  à  droite;  il  faut  donc  que  la  lésion  siège 
dans  la  moitié  droite  de  la  protubérance  ;  il  faut  qu'elle  intéresse 
soit  les  foyers  d'origine  des  trois  nerfs  en  question,  soit  leurs 
libres  d'origine  dans  leur  parcours  intra-protubérantiel,  soit 

les   troncs  de   ces 
"    "^^  mêmes  nerfs  à  leur 

émergence  du  sil- 
lon bulbo-protubé- 
rantiel. 

Je  dis  que  les 
plus  grandes  pro- 
babilités sont  en  fa- 
veur de  la  première 
de  ces  trois  loca- 
lisations. En  effet, 
la  paralysie  des 
trois  nerfs  susdits 
se  double  d'une 
atrophie  des  mus- 
cles paralysés,  et 
cette  atrophie  s'ac- 
compagne elle- 
même  des  modifi- 
cations électriques 
qui  sont  le  propre 
de  la  réaction  de 
dégénérescence. 
Dans  ces  condi- 
tions, il  est  extrêmement  vraisemblable  que  les  noyaux  d'ori- 
gine de  la  Vl%  de  la  VIP  et  de  la  XIP  paire  droite  sont  détruits 
dans  une  plus  ou  moins  grande  étendue  par  la  lésion  présumée. 
Les  trois  nerfs  en  question  sont  des  nerfs  moteurs,  et  vous 
n'ignorez  pas,  je  suppose,  que  leurs  noyaux  d'origine  sont 
chargés  du  même  rôle  trophique  que  les  grosses  cellules  des 


FiG.  38.  —  Face  ventrale  de  la  région 
bulbo-protubérantielle. 

c.mam,  corps  mamillaires.  —  inf,  infundibulum.  —  ch,  chiasma.  — 
S.in^,  substance  interpédonculaire  —  ôajirf,  bandelette  optique. 
— p.c,  pédoncule  cérébral.  —  c.rjén.ext,  corps  genouillé  externe. 
—  jOî/,  pyramides  antérieures.  —  CI,  racine  antérieure  de  la 
I'''  paire  cervicale.  —  III  à  XII,  origines  apparentes  des  dix 
dernières  paires  crâniennes. 
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cornes  antérieures  de  la  moelle  par  rapport  aux  nerfs  moteurs 
spinaux  et  aux  muscles  animés  par  ces  nerfs.  Leur  destruction 
entraîne  à  la  fois  la  paralysie  et  l'atrophie  des  muscles  qui 
tirent  leur  innervation  de  ces  noyaux. 

Peut-être  m'objecterez-vous  que  la  destruction  des  nerfs 
eux-mêmes  entraînerait  les  mêmes  conséquences,  —  paralysie 
et  atrophie  musculaire,  —  que  la  destruction  de  leurs  noyaux 
d'origine.  Oui,  sans  doute,  à  condition  d'être  totale.  Mais  alors, 
pour  que  fût  complète  la  destruction  des  filets  d'origine  des 
trois  paires  en  question,  dans  leur  trajet  intra-protubérantiel 
ou  intra-bulbaire,  il  faudrait  supposer  à  la  lésion  une  singu- 
lière étendue.  Que  si  la  lésion  était  située  au  voisinage  des  points 
d'émergence  des  trois  nerfs,  dans  le  sillon  bulbo-protubérantiel, 
on  s'expliquerait  difficilement  qu'elle  ne  touchât  pas  les  autres 
nerfs  avoisinants,  acoustique,  spinal,  pneumogastrique  (fig.  38), 
d'autant  plus  qu'il  faudrait  lui  supposer  une  étendue  con- 
sidérable, pour  expliquer  les  troubles  résultant  d'une  com- 
pression des  voies  motrice  et  sensitive,  et  les  troubles  de  l'équi- 
libration en  rapport  avec  une  compression  des  pédoncules 
cérébelleux.  De  plus  cette  localisation  cadrerait  mal  avec  le 
caractère  de  l'atrophie  des  muscles  paralysés,  atrophie  qui 
est  complète,  totale,  accompagnée  des  signes  de  la  R.  D.,  qui 
est  en  un  mot  telle  qu'on  l'observe  dans  les  cas  de  paralysie 
nucléaire. 


Donc  les  plus  grandes  probabilités  sont  en  faveur  d'une 
lésion  intra-protubérantielle  et  bulbaire  ayant  désorganisé  les 
noyaux  d'origine  des  nerfs  paralysés.  Mais  est-il  possible  qu'une 
lésion  unique  produise  ce  résultat?  Ceux  d'entre  vous  qui  ont 
assisté  à  la  leçon  à  laquelle  je  faisais  allusion  au  début  de  cette 
séance  ont  dû  répondre  déjà  en  partie  à  cette  question.  Pour 
peu  qu'ils  aient  présents  à  l'esprit  les  notions  d'anatomie 
que  j'ai  exposées  ce  jour-là,  ils  ont  dû  se  dire  :  Oui,  un  même 
foyer  peut  intéresser  les  noyaux  d'origine  de  la  VP  et  de 
la  VIP  paire. 

Effectivement,  pour   qui  a  présent  à  l'esprit  les  rapports 


176 


CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 


étroits  du  noyau  d'origine  des  VI"  et  VIP  paires,  ainsi  que  de 
leurs  racines  d'origine,  la  conclusion  que  je  viens  de  formuler 
paraîtra  très  naturelle.  Ces  rapports  sont  figurés  sur  le  dessin 
placé  devant  vous  (fig.  39).  Sur  ce  dessin  qui  représente  une 


FiG.  39. 


Pyr.,  faisceaux  pyramidaux.  —  f.s.,  faisceau  sensitif. — oL  sup.,  olive  supérieure. —  V, racine 
descendante  du  trijumeau.  —  n.  VI,  noj'au  de  l'oculomoteur  externe.  —  t.  VI,  fibres  d'ori- 
gine du  même  nerf.  —  n.  VII,  noj'au  du  facial.  —  a  VII,  branche  interne.  —  b.  VII,  branche 
ascendante.  —  c.VII,  branche  externe  ou  descendante  du  même  nerf.  —  n.VIII,  un  des 
noyaux  de  l'acoustique.  —  f.l.p.  faisceau  longitudinal  postérieur. 


coupe  de  la  protubérance,  pratiquée  vers  le  milieu  de  celle-ci, 
vous  apercevez  les  deux  noyaux  en  question.  Le  noyau  du  facial 
est  situé  entre  l'olive  supérieure  qui  est  en  dedans  et  la  racine 
descendante  du  trijumeau,  qui  est  en  dehors. 

Le  noyau  de  la  VP  paire,  de  l'oculo-moteur  externe  ou 
abducens,  est  situé  plus  en  dedans  et  en  arrière,  presque  immé- 
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diatement  au-dessous  du  plancher  du  quatrième  ventricule,  au 
niveau  des  éminences  rondes. 

Cette  autre  figure  (fig.  40)  est  destinée  à  vous  rappeler  qu'à 
leur  origine,  c'est-à-dire  immédiatement  après  leur  sortie  du 
noyau  du  facial,  les  fibres  radiculaires  de  ce  nerf  décrivent  une 
anse  qui  contourne  le  noyau  de  la  VP  paire. 

On  conçoit  donc  qu'un  même  foyer  désorganise  en  partie  ou  en 
totalité  les  noyaux  d'origine  des  deux  nerfs  en  question,  facial 
et  abducens.  Mais  pourra-t-il  nous  rendre  compte  également 
de  l'hémiparalysie  et  de  l'hémiatrophie  linguale?  Non,  cela  ne 
me  parait  guère  possible.  En  effet,  <' Genou. 

le  noyau  d'origine  de  l'hypoglosse, 
de  la  XIP  paire,  est  situé  beaucoup 
plus  bas,  c'est-à-dire  dans  la  moitié 
inférieure  de  la  moelle  allongée.  Là 
il  se  présente  sous  la  forme  d'une 
colonne  de  substance  grise,  dont 
une  partie  est  située  immédiatement 
au-dessous  du  plancher  du  quatrième 
ventricule,  l'autre  partie  étant  pla- 
cée en  avant  et  en  dehors  du  canal 
central,  qui  continue  en  bas  le  ven- 
tricule susdit.  La  figure  qu'on  vient 
de  placer  devant  vous  (fig.  41)  et  qui  représente  schématique- 
ment  une  section  verticale  antéro-postérieure  d'une  moitié  de 
la  protubérance  et  du  bulbe,  vous  montre  qu'un  même  foyer 
peut  difficilement  intéresser  les  noyaux  d'origine  des  VP  et 
VII®  paires  et  celui  de  la  XIP  paire,  sans  toucher  aux  noyaux 
et  aux  fibres  d'origine  des  paires  intermédiaires  :  nerf  vague, 
nerf  glosso-pharyngien,  nerf  acoustique. 

Pour  rendre  compte  de  l'hémiparalysie  et  de  l'hémiatrophie 
linguale,  nous  sommes  donc  obligés  d'admettre  l'existence  d'un 
second  foyer,  ayant  désorganisé  le  noyau  d'origine  de  l'hypo- 
glosse à  droite.  Une  simple  compression  des  fibres  de  l'hypo- 
glosse, contenus  dans  la  partie  externe  du  faisceau  géniculé, 
.compression  exercée  par  le  foyer  supérieur,  par  le  foyer  qui 
nous  rend  compte  de  la  paralysie  des  VI"^  et  VIP  paires,  ne  sau- 
rait aboutir  à  une  hémiatrophie  linguale,  autant  que  nous 
pouvons  nous  en  rapporter  aux  faits  connus.  Ses  effets  se  rédui- 

12 


Br-o-sc 


Fig.  40. 

(D'après  Van  Gehuchten). 

VI,  noyau  de  l'oculomoteur  externe. 
—  VII,  noyau  du  faciaL 
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raient  tout  au  plus  à  des  troubles  de  l'articulation  des  mots,  à 
une  dysarthrie,  comparable  à  celle  que  nous  avons  constatée 


FiG.  41.  — |(D'après  Edinger). 
III. n.  et  III. r.,  noyau  et  racine  de  l'oculomoteur  commun.  —  IV. n.  et  IV. r.  noyau  et  racine  du 
pathétique.  —  V.n.m.  et  V.n.r.,  noyau  moteur  et  racine  motrice  du  trijumeau.  —  V.r.s.,  racine 
d'origine  du  trijumeau  sensitif.  —  V.n.s.,  V.r.a.  et  V.r.d.,  noyau  terminal,  racine  ascendante 
et  racine  descendante  du  trijumeau  sensitif.  —  VI. n.  et  VI. r.,  noyau  et  racinejde  l'oculomo- 
teur externe.— Vll.n.  et  VIT. r.,  noyau  et  racine  du  facial. —VIII. n.,  VIII. n'.,VIII.r.,VIII.r'., 
noyaux  terminaux  et  racines  de  l'auditif.  —  IX. n.  et  IX. r.,  noyau  et  racine  du  glosso-pliaryn- 
gien  moteur.  — IX. s.,  noyau  terminal  du  glosso-pharyngien  sensitif.  — [X.n.  et  X.r.,  noyau  et 
racine  du  pneumogastrique  moteur.  —  X.s.,  noyau  terminalfdu  pneumogastrique  sensitif, 

R.d.c,  racine  descendante  commune  des  deux  nerfs  précédents.  —  XII. n.  et  Xll.r., 

noyau  du  grand  hypoglosse.  —  R.  ant.,  racines  antérieures  des  premières  paires  cervicales, 
—  N.amb.,  noyau  ambigu.  —  N.ac,  noyaux  accessoires.  —  O.^Olive  inférieure. 

chez  le  malade  dont  je  vous  ai  rappelé  l'histoire  au  début  de 
cette  leçon. 
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* 

*      * 

L'hypothèse  de  deux  foyers,  l'un  protubérantiel,  l'autre 
bulbaire,  localisés  comme  je  viens  de  le  dire,  s'impose  donc. 
De  plus,  si  nous  nous  en  rapportons  à  l'ordre  chronologique 
dans  lequel  sont  apparues  les  différentes  manifestations,  c'est 
le  noyau  de  la  VP  paire  qui  a  été  le  premier  touché.  Enfin  je 
vous  ferai  remarquer  que  le  diagnostic  topographique  auquel 
je  viens  de  m'arrêter  est  parfaitement  à  même  de  nous  rendre 
compte  de  l'hémiplégie  motrice  incomplète  du  côté  gauche, 
des  troubles  subjectifs  de  la  sensibilité  dans  ce  même  côté,  du 
nystagmus  et  de  la  titubation,  autres  manifestations  présen- 
tées par  notre  malade.  En  effet,  le  foyer  supérieur,  le  foyer  pro- 
tubérantiel,  placé  à  proximité  du  lieu  de  passage  des  voies 
sensitive  et  motrice,  avant  leur  entre-croisement,  peut  par 
faitement  produire  à  distance,  des  troubles  sensitifs  et  moteurs 
qui  siégeront  dans  le  côté  opposé  du  corps.  Ce  même  foyer, 
placé  qu'il  est  au  voisinage  du  pédoncule  cérébelleux  supérieur, 
par  son  retentissement  sur  ce  faisceau,  peut  nous  rendre  compte 
des  troubles  de  la  marche  et  de  l'équilibration,  des  grands  ver- 
tiges, et  de  ce  nystagmus  énorme  que  nous  observons  chez  M... 

Rien,  dans  les  diverses  circonstances  cliniques  du  cas,  ne 
s'élève  donc  contre  notre  diagnostic  topographique. 

*    * 

Demandons-nous  maintenant  quelle  est  la  nature  de  la  double 
lésion  en  foyer,  que  nous  soupçonnons  exister  chez  ce  malade. 
S'agit-il  de  foyers  hémorrhagiques,  de  foyers  de  ramollissement, 
ou  de  néoplasmes? 

La  lenteur  et  la  progressivité  avec  lesquelles  s'est  déroulée  la 
maladie  de  M...  parlent  contre  l'hypothèse  d'une  lésion  à  début 
brusque,  telle  qu'une  hémorrhagie, une  embolie.jElles  se  conci- 
lieraient à  la  rigueur  avec  l'hypothèse  de  deux  foyers  de  ramol- 
lissement, consécutifs  à  des  altérations  vasculaires  qui  auraient 
donné  lieu  à  des  thromboses.  Une  pareille  hypothèse  trouve  un 
point  d'apipui  dans  cette  double  circonstance  que  chez  M...,  les 
artères   superficielles  sont  manifestement  athéromateuses,  et 
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que,  d'autre  part,  le  malade  présente  des  signes  de  sénilité 
précoce,  sans  compter  qu'il  frise  la  soixantaine. 

Toutefois  le  mode  de  succession  des  différents  symptômes 
qu'il  présente,  mode  de  succession  par  étapes,  parle  plutôt 
dans  le  sens  d'une  lésion  qui  aurait  progressivement  gagné  en 
étendue  et  en  volume.  Une  pareille  lésion  ne  peut  guère  être 
qu'une  néoplasie.  M...  serait  donc  affecté  de  deux  tumeurs,  dont 
l'une  serait  à  siège  protubérantiel,  et  l'autre  à  siège  bulbaire. 
Quelles  suppositions  sommes-nous  dès  lors  autorisés  à  émettre 
relativement  à  la  nature  de  ces  tumeurs. 

M...  n'a  jamais  eu  la  vérole.  Il  ne  saurait  donc  être  ques- 
tion d'attribuer  une  origine  syphilitique  aux  deux  tumeurs  pré- 
sumées. 

Par  contre  M...  a  perdu  un  frère  qui  est  mort  d'une  ménin- 
gite vraisemblablement  tuberculeuse.  M...  a  eu  une  première 
fois  des  attaques  épileptiformes  à  l'âge  de  16  ans.  Il  a  eu  de 
nouvelles  attaques,  quelques  années  plus  tard,  à  la  suite  de 
violentes  douleurs  à  la  nuque.  Ces  manifestations  lointaines  se 
concilient  sans  peine  avec  l'hypothèse  d'une  néoplasie  intra- 
crânienne,  et  d'une  néoplasie  susceptible  de  se  résoudre  spon- 
tanément, en  partie  ou  en  totalité.  Or  en  dehors  des  néoplasies 
syphilitiques,  je  ne  vois  guère  que  les  néoplasies  tuberculeuses 
qui  soient  susceptibles  de  réaliser  ce  mode  d'évolution.  Au 
surplus  M...  a  eu,  à  l'âge  de  30  ans,  des  abcès  par  conges- 
tion, c'est-à-dire  des  accidents  dont  l'origine  tuberculeuse  est 
on  ne  peut  plus  vraisemblable.  Il  y  a  donc  des  présomptions 
sérieuses  en  faveur  de  la  nature  tuberculeuse  de  la  double 
lésion  en  foyer,  dont  paraît  être  atteint  le  malade,  mais  enfin 
ce  ne  sont  que  des  présomptions. 

Il  se  peut  que  la  tumeur  soit  d'autre  nature,  qu'il  s'agisse 
d'un  angiome,  ou  de  quelque  tumeur  maligne,  épithéliome, 
sarcome,  carcinome.  Mais  toute  raison  positive  me  fait  défaut, 
pour  attribuer  une  pareille  nature  aux  deux  tumeurs  présu- 
mées. En  définitive  je  penche  fortement  vers  l'hypothèse  de 
néoplasies  tuberculeuses. 


Pronostic  et  traitement.  —  En  tout  état  de  cause,  le  pronos- 
tic du  cas  se  présente  sous  des  couleurs  assez  sombres.  Certai- 
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nement  nous  n'avons  pas  affaire  à  une  lésion  syphilitique.  Nous 
n'avons  donc  rien  à  attendre  d'un  essai  de  traitement  spécifique, 
auquel  du  reste  je  me  déciderai  difficilement,  en  l'absence  de 
toute  raison  plausible,  étant  donné  l'état  général  du  malade. 

Contre  les  tumeurs  intra-crâniennes  d'autre  nature,  la  thé- 
rapeutique interne  nous  laisse  absolument  désarmés.  Bien  plus,, 
le  siège  que  nous  avons  assigné  aux  deux  néoplasies  présumées, 
dans  l'épaisseur  de  la  protubérance  et  du  bulbe,  est  tel  qu'il  ne 
saurait  être  question  d'un  recours  à  l'intervention  chirurgicale. 
Dans  ces  conditions,  un  dénouement  fatal  est  à  craindre,  étant 
donné  l'état  de  cachexie  dans  lequel  se  trouve  le  malade*. 

*    * 

Messieurs,  il  est  un  point  de  l'histoire  du  malade,  sur  lequel 
je  désire  faire  un  retour;  ce  point  est  relatif  à  la  paralysie  des 
mouvements  de  latéralité  des  yeux.  Il  soulève  une  question  de 
pathogénie  d'un  très  grand  intérêt.  La  solution  qu'il  ^comporte 
parle  en  faveur  de  l'origine  nucléaire  de  la  paralysie  de  l'abdu- 
cens  à  droite,  ainsi  que  vous  allez  le  voir. 

Tout  à  [l'heure,  en  vous  faisant  connaître  les  résultats  four- 
nis chez  M...,  par  l'examen  des  yeux,  je  vous  [signalais  la  coexis- 
tence d'une  paralysie  associée  des  mouvements  latéraux  des 
deux  globes  oculaires  avec  la  paralysie  de  la  VI®  paire,  à  droite. 
S'il  n'existait  qu'une  paralysie  de  la  VP  paire,  de  l'abducens,  de 
ce  côté,  elle  se  traduirait  simplement  par  une  impossibilité  de 
déplacer  l'œil  droit  en  dehors,  et  par  de  ladiplopie.  Or  le  malade 
ne  peut  pas  plus  déplacer  son  regard  à  droite  qu'à  gauche,  dans 
le  sens  transversal.  En  d'autres  termes,  il  lui  est  impossible 
d'associer  ses  deux  yeux  pour  déplacer  le  regard  dans  le  sens 
transversal;  à  gauche,  son  droit  interne  se  contracte  tout  aussi 
peu  que  le  droit  externe  ne  se  contracte  à  droite.  Quelle  expli- 
cation donner  de  ce  phénomène? 

Ne  perdez  pas  de  vue,  Messieurs,  que  la  contraction  du 
muscle  droit  interne  intervient  dans  la  production  de  deux  mou- 
vements très  différents  :  mouvement  de  convergence;  mouve- 
ment de  latéralité.  Ainsi  le  droit  interne  de  l'œil  gauche  se 

1.  Le  malade  a  succombé;  on  trouvera  plus  loin  (leçon  XII)  la  relation  détaillée 
de  l'examen  de  ses  centres  nerveux. 


d82        CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

contracte  en  même  temps  que  le  droit  interne  de  l'œil  droit, 
lorsque  les  deux  yeux  opèrent  un  mouvement  de  convergence 
pour  fixer  un  objet  très  rapproché.  Ce  même  droit  interne  de 
l'œil  gauche  associe  sa  contraction  au  droit  externe  de  l'œil 
droit,  lorsque  le  regard  se  déplace  dans  le  sens  latéral  pour  se 
porter  à  gauche. 

Le  droit  interne  de  chaque  côté  s'associe  donc   tantôt  à  son 

N^  ..  No^au  du 
Moteur  oculaire 
Externe. 


Noyau  du 

ur  oculaire 
Commun. 


Droit  e;<terne 
(Droit) 


Droit  externe. 
(Gauche) 


Fio.  42. 


homonyme,  tantôt  au  droit  externe  du  côté  opposé.  A  ce  double 
rôle  correspond  une  double  innervation  : 

1°  Quand  il  intervient  dans  les  mouvements  de  convergence, 
le  droit  interne  reçoit  son  innervation  d'un  noyau  spécial  c,  c' , 
qui  fait  partie  du  groupe  des  noyaux  de  l'oculo-moteur  com- 
mun. 

2°  Quand  il  participe  aux  mouvements  de  latéralité,  il  obéit 
aux  incitations  qui  lui  viennent  du  noyau  de  l'oculo-moteur 
externe  du  côté  opposé,  par  la  voie  d'un  filet  nerveux  spécial, 
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que  vous  voyez  désigné  par  /  et  /',  sur  la  figure  (fig.  42)  placée 
devant  vous. 

Vous  concevez  dès  lors  que  si  une  lésion  vient  à  détruire  le 
noyau  de  l'oculo-moteur  externe,  à  droite  par  exemple,  il  en 
résultera  à  la  fois  une  paralysie  de  l'abducens  droit,  et  l'impos- 
sibilité de  faire  contracter  le  droit  interne  de  l'œil  gauche 
lorsque  le  sujet  veut  déplacer  son  regard  à  droite,  dans  le  sens 
transversal.  Or  cette  impossibilité  s'observe  précisément  chez 
notre  malade.  Nous  pouvons  donc  conclure  qu'il  existe,  chez  lui, 
une  lésion  du  noyau  de  la  VP  paire  à  droite,  qui  nous  rend 
compte  à  la  fois  de  la  paralysie  de  l'abducens  à  droite,  et  de  la 
paralysie  des  mouvements  de  latéralité.  Ce  dernier  élément 
symptomatique  vient  donc  s'ajouter,  comme  un  argument  nou- 
veau, à  ceux  que  je  vous  avais  déjà  indiqués  comme  parlant 
dans  le  sens  de  l'origine  nucléaire  de  la  paralysie  de  l'abducens 
et  du  facial,  que  nous  constatons  chez  notre  malade. 


XI 
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Sommaire.  —  Ce  qu'on  entend  par  syndrome  cérébelleux;  ce  syndrome  peut  être- 
d'origine  réflexe,  ilpeut  avoirson  point  de  départ  dans  une  irritation  de  l'oreille. 

Exemple  clinique.  Antécédents  pathologiques. —  Début  par  des  vomissements, 
par  une  attaque  de  vertige  et  par  de  violents  maux  de  tête  ;  persistance  du  ver- 
tige et  des  bourdonnements  d'oreille.  —  Titubation  avec  tendance  [à  tomber  à 
droite.  —  Résultats  d'un  premier  examen;  prédominance  de  la  titubation  et 
du  vertige.  —  Caractères  de  la  démarche.  —  Asthénie  musculaire  généralisée. 
Ataxie  statique  ;  exagération  des  réflexes  tendineux.  —  Nystagmus  ;  [mydriase 
a  gauche.  —  Catarrhe  de  la  caisse  du  tympan,  avec  obstruction  tubaire  à  gauche. 

Diagnostic.  —  Résumé  de  l'histoire  clinique.  —  La  première  hypothèse  à  exami- 
ner est  celle  d'une  affection  du  cervelet.  —  Raisons  pour  lesquelles  il  ne  sau- 
rait être  question  d'une  tumeur.  —  L'hypothèse  d'une  hémorrhagie  ou  d'un 
ramollissement  du  lobe  moyen  du  cervelet  est  à  prendre  en  sérieuse  considé- 
ration. —  Les  plus  fortes  présomptions  sont  en  faveur  d'une  origine  auricu- 
laire des  accidents  présentés  par  le  malade  ;  description  du  vertige  ab  aure 
lœsa.  —  Cette  description  serapporte  bien  à  la symptomatologie  du  cas  actuel; 
lésions  auriculaires  présentées  par  le  malade.  —  Le  malade  est  un  artério-sclé- 
reux,  en  état  d'anhélation  continue  ;  la  participation  possible  d'une  toxhémie 
urinaire  à  la  production  des  accidents  vertigineux  est  à  prendre  en  considé- 
ration. —  Conclusion  :  il  s'agit  d'un  cas  de  vertige  ab  aure  lœsa,  dû  à  la  fois 
à  une  compression  du  labyrinthe  et  à  une  toxhémie  urémique. 

Pathogénie.  —  Considérations  générales  sur  l'anatomie  de  l'appareil  auditif.  — 
Dualité  d'origine  du  nerf  auditif  à  sa  périphérie.  —  Le  cervelet  communique 
avec  l'organe  de  l'ouïe  par  l'intermédiaire  d'une  voie  centripète  ;  on  s'explique 
ainsi  q'une  lésion  labyrinthique  puisse  produire  des  troubles  de  la  coordina- 
tion et  de  l'équilibration.  —  Application  de  ces  données  à  l'exemple  clinique 
présenté. 

Pronostic  et  traitement.  —  Dans  l'hypothèse  d'un  vertige  auriculaire,  le  pronostic 
est  relativement  favorable.  —  Dans  le  cas  actuel,  il  est  aggravé  par  l'existence 

1.  Leçon  du  22  janvier  1897. 
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de  lésions  vasculaires  généralisées,  dont  dépendent  en  partie  les  accidents  ver- 
tigineux, et  qui  menacent  directement  l'existence  du  malade.  —  Le  traitement 
doit  tendre  d'abord  à  remédier  aux  conséquences  de  ces  lésions  vasculaires.  — 
Traitement  de  la  lésion  auriculaire. 


Messieurs, 

Dans  le  cours  de  la  présente  année  scolaire,  j'ai  eu  l'occa- 
sion de  vous  édifier  sur  ce  que,  en  clinique,  on  entend  par 
syndrome  cérébelleux.  Je  vous  ai  présenté  des  cas  où  le  syn- 
drome en  question  servait  d'expression  clinique  à  une  tumeur 
du  cervelet.  Toute  autre  lésion  de  cette  portion  de  l'encéphale 
peut,  cela  va  sans  dire,  faire  ce  que  fait  une  tumeur.  Or,  sachez- 
le  bien,  le  syndrome  cérébelleux  peut  avoir  une  origine 
réflexe,  il  peut  être  sous  la  dépendance  de  l'irritation  d'un 
des  organes  en  rapport  avec  le  cervelet,  et  l'oreille  est  de  ce 
nombre.  Je  suis  précisément  en  mesure  de  vous  présenter  un 
malade  qui  réalise  des  circonstances  de  ce  genre  :  syndrome 
cérébelleux,  en  rapport  avec  une  lésion  auriculaire. 

Les  cas  de  ce  genre  ne  sont  pas  absolument  rares;  je  viens 
d'en  observer  plusieurs,  coup  sur  coup,  dans  ma  clientèle  pri- 
vée. Leur  étude  est  intéressante  au  .triple  point  [de  vue  du  dia- 
gnostic, du  pronostic  et  de  la  pathogénie,  ainsi  que  je  compte 
vous  en  convaincre. 

* 

Voici  le  malade  en  question,  un  nommé  G...,  âgé  de  48  ans^ 
qui  exerce  la  profession  de  cocher.  Il  est  entré  à  la  Salpêtrière 
le  10  décembre  1896. 

Dans  ses  antécédents  héréditaires,  je  ne  trouve  rien  à  relever 
qui  puisse  avoir  un  rapport  quelconque  avec  la  maladie  dont  il 
est  atteint. 

G...  est  resté  bien  portant  pendant  son  enfance.  Il  a  vécu 
à  la  campagne,  jusqu'à  l'âge  de  21  ans;  il  était  occupé  à  des 
travaux  agricoles.  A  l'époque  de  la  conscription,  il  a  été  déclaré 
impropre  au  service  militaire  pour  défaut  de  taille. 

A  22  ans,  il  a  eu  une  attaque  de  rhumatisme  articulaire  aigu^ 
qui  l'a  relégué  au  lit  pendant  une  quinzaine  de  jours. 
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G...  est  venu  à  Paris  à  l'âge  de  27  ans.  Il  a  été  occupé 
comme  palefrenier  pendant  les  six  premières  années  de  son 
séjour  dans  la  capitale;  puis  il  a  trouvé  une  place  de  cocher, 
dans  une  maison  bourgeoise.  A  l'âge  de  41  ans,  il  a  reçu  un 
coup  de  pied  de  cheval  dans  la  région  du  sourcil  gauche.  Il  en 
fut  tout  étourdi,  sans  toutefois  perdre  connaissance.  Après  deux 
jours  de  repos,  il  se  trouva  de  nouveau  en  état  de  reprendre 
ses  occupations. 

Il  y  a  deux  ans,  en  1894,  G...  a  eu  une  nouvelle  attaque  de 
rhumatisme  articulaire  aigu,  pour  laquelle  il  se  fit  admettre  à 
l'hôpital  Beaujon;  cette  fois  il  dut  garder  le  lit  pendant  six 
semaines.  Il  se  souvient  qu'il  a  été  très  oppressé,  et  qu'on  lui  fit 
des  applications  de  vésicatoires  sur  la  région  précordiale,  des 
applications  de  ventouses  sur  le  dos. 

Au  sortir  de  l'hôpital.  G...  a  repris  son  métier  de  cocher.  II 
est  resté  sujet  à  l'oppression. 

Je  crois  devoir  ajouter  que  G...  n'a  jamais  contracté  de 
maladie  vénérienne,  et  qu'il  n'a  jamais  fait  d'excès  alcooliques. 

* 

J'en  arrive  au  début  de  la  maladie  actuelle.  Dans  la  nuit  du 
4  au  5  novembre  1896,  le  malade  s'est  réveillé  vers  2  heures 
du  matin,  avec  des  envies  de  vomir.  La  veille  il  s'était  couché 
bien  portant,  et  n'ayant  fait  aucun  excès.  Les  envies  de  vomir 
devenant  irrésistibles.  G...  se  pencha  hors  de  son  lit,  afin  de 
vomir  dans  un  seau  qui  se  trouvait  à  proximité.  Au  même 
moment  il  fut  pris  d'un  violent  vertige,  d'une  sensation  inex- 
primable de  malaise,  de  bourdonnements  d'oreille,  d'éblouis- 
sements;  son  corps  était  couvert  d'une  sueur  froide.  Il  lui 
semblait  qu'il  allait  se  trouver  mal.  Puis  il  devint  en  proie  à  de 
violents  maux  de  tête,  qui  ne  le  quittèrent  pas  pendant  deux 
heures. 

J'oubliais  de  vous  dire  que  le  malade  était  tombé  de  sa 
couche,  mais  qu'il  n'avait  pas  perdu  connaissance.  Il  se  trou- 
vait seul,  dans  son  écurie,  incapable  de  se  faire  entendre  pour 
appeler  à  son  secours.  Aussi  fit-il  des  eff'orts  désespérés  pour 
regagner  son  lit.  Il  y  parvint  tant  bien  que  mal,  sans  se  rendre 
compte  de  ce  qu'il  faisait;  en  effet  il  s'était  couché  à  rebours, 
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avec  la  tête  à  l'endroit  où  se  trouvaient  précédemment  les 
pieds.  La  difficulté  qu'il  avait  éprouvée  à  se  maintenir  debout 
tenait  surtout  à  l'état  vertigineux  dans  lequel  il  se  trouvait. 

Entre  temps  il  avait  rendu  des  matières  verdâtres,  très 
amères,  mélangées  de  débris  alimentaires  et  de  bile. 

Le  lendemain  matin,  vers  7  heures,  un  boucher  du  voisi- 
nage, qui  hébergeait  son  cheval  dans  cette  même  écurie,  trouva 
G...  dans  l'état  que  je  viens  de  vous  décrire.  Un  médecin,  qu'il 
alla  chercher,  se  borna  à  prescrire  un  purgatif. 

Pendant  cinq  ou  six  jours,  G...  dut  garder  le  lit,  dans 
l'impossibilité  où  il  était  de  se  tenir  debout,  en  raison  de  la 
persistance  du  vertige.  Sitôt  qu'il  levait  la  tête,  il  lui  semblait 
que  tous  les  objets  environnants  tournaient  autour  de  lui  ;  il  lui 
semblait  qu'il  subissait  lui-même  un  mouvement  de  rotation 
dans  son  lit.  Il  avait  sans  cesse  des  éblouissements,des  nausées, 
des  tintements  d'oreille. 

C'est  seulement  sept  jours  après  le  début  des  accidents,  que 
le  vertige  se  mit  à  diminuer  d'intensité.  Le  malade  put  de  nou- 
veau se  mettre  debout,  mais  dès  les  premiers  pas  qu'il  fît,  il 
s'aperçut  qu'il  titubait  comme  un  homme  ivre,  voire  qu'il  lui 
était  impossible  de  se  conduire  seul;  pour  faire  seulement 
quelques  pas,  il  était  obligé  d'emprunter  le  bras  d'un  aide.  Et 
encore  sa  démarche  était-elle  tellement  vacillante,  qu'il  fut 
soupçonné  d'ivresse  par  les  personnes  qui  se  trouvaient  sur  son 
passage.  G...  ne  peut  nous  dire  si,  à  cette  époque-là,  il  avait 
une  tendance  à  tomber  plutôt  d'un  côté  que  de  l'autre.  Il  lui 
semble  cependant  qu'il  tombait  surtout  à  droite. 

La  situation  ne  s'améliorant  pas.  G...  vint  se  présenter  à  la 
Salpêtrière,  pour  réclamer  son  admission  dans  nos  salles,  le 
16  décembre  dernier.  Il  fut  admis  ce  même  jour;  voici  l'état 
actuel  qui  fut  relevé  à  la  date  susdite. 

* 

Nous  avions  devant  nous  un  homme  de  petite  taille,  parais- 
sant plus  vieux  que  son  âge,  de  figure  pâle,  défaite,  portant 
l'empreinte  de  souffrances  prolongées.  G...,  assis  sur  un  siège, 
avait  tout  l'air  d'un  homme  mal  à  son  aise;  on  se  rendait  bien 
compte  qu'il  avait  de  la  peine  à  se  maintenir  en  équilibre. 
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G...  respirait  avec  une  certaine  difficulté.  A  l'aus- 
cultation on  percevait  les  signes  d'un  emphysème 
généralisé.  Il  réalisait  du  reste  la  conformation 
thoracique  qui  est  propre  aux  emphysémateux.  Le 
cœur  paraissait  avoir  un  volume  manifestement 
\^  exagéré.  A  l'auscultation,  on  percevait  un  bruit  de 

galop.  Toutes  les  artères  accessibles  à  la  palpation 
étaient  extrêmement  rigides.  Le  pouls  était  régulier, 
assez  ample  (76-80).  Les  urines,  claires,  abondantes 
(pollakiurie),  ne  contenaient  ni  sucre,  ni  albumine. 
Deux  manifestations  attirèrent  surtout  notre 
attention,  la  titubation  et  le  vertige. 

Quand  on  faisait  marcher  le  malade,  en  le  soute- 
nant, il  décrivait  des  zigzags,  comme  un  homme  ivre  ; 
il  inclinait  d'ailleurs  plus  à  droite  qu'à  gauche. 
Lorsqu'on  le  faisait  se  tenir  debout,  les  yeux  ouverts 
et  les  pieds  rapprochés,  il  y  parvenait  bien  pendant 
quelques  instants,  mais  au  prix  d'efforts  visibles  et 
non  sans  décrire  des  oscillations  qui  semblaient  à 
tout  instant  devoir  aboutir  à  une  chute.  Même  quand 
il  augmentait  sa  base  de  sustentation  en  écartant  les 
jambes,  le  malade  ne  parvenait  pas  à  se  maintenir  en 
état  d'équilibre  stable.  Voici  d'ailleurs  la  note  que 
m'a  remise  mon  collaborateur  P.  Richer,  qui  a  étudié 
la  démarche  du  malade  avec  la  compétence  que  nous 
lui  connaissons,  et  qui  a  bien  voulu  relever  le  tracé, 
qui  se  trouve  figuré  sur  ce  dessin  (fig.  43). 

La  démarche  de  G...,  étudiée  d'après  la  méthode 
des  empreintes,  présente  les  caractères  suivants,  qui 
sont  ceux  de  la  démarche  titubante  : 

1°  On  constate  un  élargissement  de  la  base  de 
-^     sustentation,  variable,  et  toujours  bien  plus  grande 
qu'à  l'état  normal. 

2°  L'écartement  latéral  d'un  même  pied  par  rap- 
port à  la  ligne  de  marche  subit  des  variations  consi- 
dérables. 
^~;^\  3°  Il  arrive,  par  instants,  que  les  empreintes  des 

pieds  se  font  du  même  côté  de  la  ligne  directrice. 
Ç  4°  La  longueur  du  pas  est  diminuée  en  général. 


Fig.  43. 
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Mais  il  existe  une  grande  variabilité  à  ce  sujet;  la  marche  se 
compose  en  quelque  sorte  de  séries  alternantes  de  pas  longs  et 
de  pas  courts.  L'écartement  latéral  augmente  avec  ces  derniers 
et  diminue  avec  les  premiers. 

5°  Enfin  on  constate  une  variabilité  extrême  de  la  situation 
de  l'axe  du  pied  par  rapport  à  la  directrice  de  la  marche,  quelle 
qu'elle  soit. 

J'ajoute  que  quand  on  s'enquérait  auprès  de  G...  des  causes 
de  l'incertitude  de  sa  démarche,  il  répondait  qu'il  lui  était 
impossible  de  marcher  comme  tout  le  monde,  malgré  les 
efforts  qu'il  faisait  dans  ce  but,  /jarce  que  la  tête  lui  tournait, 
parce  qu'il  était  en  proie  au  vertige.  Toutefois  son  vertige  n'était 
plus  giratoire  ;  il  semblait  au  malade  que  tout  se  passait  dans 
sa  tête  et  non  au  dehors.  11  est  vrai  que  l'une  ou  l'autre  fois, 
dans  le  courant  de  la  journée,  le  malade  avait  encore  des  accès 
de  vertige,  pareils  à  ceux  du  début,  mais  qui  duraient  à  peine 
une  ou  deux  minutes. 

Quand  on  examinait  les  membres,  pour  apprécier  leur 
vigueur,  on  se  rendait  facilement  compte  de  l'absence  de 
toute  parésie  motrice  proprement  dite  ;  il  y  avait  simplement  de 
l'asthénie  musculaire.  En  outre,  quand  le  malade  soulevait  une 
de  ses  jambes  étendue,  il  lui  était  impossible  de  la  maintenir 
en  équilibre;  on  voyait  alors  se  manifester  une  véritable  ataxie 
statique.  De  plus  on  constatait  une  exagération  très  prononcée 
des  réflexes  tendineux.  Partout  la  sensibilité  était  intacte. 
Nulle  part  on  ne  découvrait  la  moindre  trace  de  troubles  vaso- 
moteurs  ou  trophiques. 

Les  paupières  étaient  agitées  par  un  tremblement  spasmo- 
dique.  Tous  les  mouvements  physiologiques  des  yeux  s'exécu- 
taient avec  une  régularité  parfaite,  sauf  que  les  mouvements  dans 
le  sens  horizontal  s'accompagnaient  de  secousses  nystagmi- 
formes.  A  gauche  il  y  avait  de  la  mydriase.  Quant  au  reste,  les 
pupilles  réagissaient  bien  aux  impressions  lumineuses  et  aux 
efforts  d'accomiriodation. 

Soit  dit  incidemment,  ce  spasme  palpébral  et  ce  nystagmus 
sont  des  phénomènes  très  significatifs  en  l'espèce  :  ce  sont  des 
réflexes  d'origine  labyrinthique.  Nous  pouvons  aujourd'hui  nous 
expliquer  leur  mécanisme  de  production,  grâce  à  ce  que  nous 
savons  des   connexions  des  noyaux  d'origine  de  la  branche 
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vestibulaire  de  l'auditif,  de  l'oculomoteur  externe  et  du  facial. 
L'examen  des  oreilles  décelait  un  état  congestif,  avec 
catarrhe  de  la  caisse  des  deux  côtés,  et  une  obstruction 
tubaire  à  gauche.  Je  reviendrai  tout  à  l'heure  sur  les  résultats 
détaillés  de  cet  examen,  car  dans  le  cas  actuel,  ils  ont  une  im- 
portance de  premier  ordre. 


Diagnostic.  —  En  résumé,  chez  un  homme  de  48  ans,  à  la 
suite  d'un  début  brusque  et  bruyant,  marqué  par  des  nausées, 
des  vomissements,  des  vertiges,  des  maux  de  tête,  nous  voyons 
se  constituer  un  complexus  symptomatique  bien  tranché,  dont 
les  éléments  sont  représentés  par  :  de  la  tituhation^  du  vertige, 
des  secousses  nystag  mi  formes,  de  r  exagération  des  réflexes,  plus 
prononcée  à  gauche,  un  certain  degré  ^'asthénie  musculaire, 
sans  compter  des  troubles  et  des  lésions  auriculaires,  sur  les- 
quels je  reviendrai  plus  en  détail  dans  un  instant.  Tout  cela,  je 
vous  le  répète,  a  débuté  brusquement,  il  y  a  environ  deux  mois; 
en  outre  les  deux  manifestations  les  plus  en  vue,  c'est-à-dire 
la  titubation  et  le  vertige,  ont  perdu  de  leur  intensité  première. 

A  quelle  affection  avons-nous  affaire  dans  le  cas  actuel? 

La  première  idée  qui  doit  venir  à  l'esprit  est  évidemment 
celle  d'une  affection  du  cervelet.  A  ne  considérer  que  la  situa- 
tion actuelle,  tous  les  éléments  du  syndrome  réalisé  par  G... 
concourent  à  nous  suggérer  une  pareille  supposition.  J'ai  déjà 
eu  l'occasion  de  vous  dire  qu'au  nombre  des  traits  qui  font  par- 
tie intégrante  de  lasymptomatologie  des  affections  cérébelleuses 
figurent  la  titubation,  le  vertige,  le  nystagmus,  l'exagération 
des  réflexes,  l'asthénie  musculaire. 

L'hypothèse  d'une  affection  cérébelleuse  mérite  donc  d'être 
prise  en  sérieuse  considération  dans  le  cas  actuel.  En  admet- 
tant que  cette  hypothèse  soit  fondée,  à  quel  genre  d'affection 
cérébelleuse  pourrions-nous  bien  avoir  affaire  ? 


Si  l'on  tient  compte  du  mode  de  début  et  de  l'évolution  des 
accidents,  il  est  peu  vraisemblable  qu'il  s'agisse  d'une  tumeur, 
^ans  doute  un  néoplasme  intra -crânien  peut  rester  latent  pen- 
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dant  un  laps  de  temps  plus  ou  moins  long  et  se  révéler  d'une 
façon  brusque,  par  exemple  à  la  suite  d'une  poussée  congestive. 
Saub  doute,  les  symptômes  du  début,  les  nausées,  les  vomisse- 
ments survenus  sans  cause  appréciable,  la  céphalalgie,  le  ver- 
tige, sont  bien  de  ceux  qu'on  observe  dans  les  cas  de  tumeur 
cérébrale.  Mais  ce  qu'on  n'observe  pas,  dans  un  cas  pareil, 
c'est  une  céphalalgie  éphémère,  des  vomissements  uniques,  qui 
ne  se  reproduisent  plus  dans  la  suite,  c'est  la  diminution  du 
vertige,  et  de  la  titubation,  avec  une  évolution  aussi  rapide  que 
celle  que  nous  observons  dans  le  cas  actuel,  et  tout  cela  sans 
aucun  de  ces  symptômes  surajoutés,  en  rapport  avec  la  compres- 
sion des  organes  contigus.  Bref,  l'hypothèse  d'une  tumeur  du 
cervelet  me  paraît  absolument  inacceptable. 

* 
*    * 

Par  contre  il  en  est  une  autre,  qui  cadre  à  la  fois  avec  le 
mode  de  début  et  la  marche  des  accidents  présentés  par  G...,  et 
avec  l'état  de  son  appareil  circulatoire.  Ne  perdez  pas  de  vue 
que  G...  est  un  athéromateux ;  en  d'autres  termes,  tout  son  sys- 
tème artériel  est  [altéré,  est  atteint  d'une  altération  structurale 
qui  prédispose  aux  ruptures  et  aux  obstructions  vasculaires. 
Supposez  donc  que  chez  lui  il  se  soit  fait  une  hémorrhagie  dans 
le  cervelet,  ou  encore  une  obstruction  par  embolie,  par  throm- 
bose, d'un  des  vaisseaux  nourriciers  destinés  à  cet  organe;  vous 
auriez  là  de  quoi  vous  expliquer  le  mode  de  début  et  la  nature 
des  symptômes  en  présence  desquels  nous  nous  trouvons 
placés. 

Effectivement,  la  clinique  nous  enseigne  que  l'hémorrhagie 
cérébelleuse  éclate  presque  toujours  dans  la  nuit  ou  dans  les 
premières  heures  du  matin,  qu'elle  est  d'ordinaire  annoncée  par 
un  violent  étourdisseinent,  qu'elle  est  précédée  et  accompagnée 
d'une  céphalalgie  non  moins  violente,  que  le  malade  peut  ne  pas 
perdre  connaissance,  que  très  souvent,  il  vomit,  et  plus  abon- 
damment que  dans  le  cas  d'un  ictus  cérébral  vulgaire,  que  dans 
la  suite  il  est  atteint  de  désordres  de  l'équilibration,  d'asthénie 
musculaire,  etc.,  etc. 

Les  choses  se  passent  de  même,  dans  le  cas  d'un  ramollisse- 
ment  aigu,   par   embolie  ou    par  thrombose,  limité    au  lobe 
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moyen  du  cervelet,  au  vermis.  Que  si  cette  hypothèse,  comme  la 
précédente,  cadre  avec  l'état  du  cœur  et  des  vaisseaux  chez 
notre  malade,  je  ne  sache  pas  d'autre  part  que  personne  nous 
ait  jamais  enseigné  des  signes  certains,  nous  permettant  de 
distinguer  le  ramollissement  aigu  cérébelleux  de  l'hémorrhagie 
de  même  siège.  Pour  tout  dire,  dans  l'hypothèse  d'un  ramollis- 
sement, celui-ci  serait  attribuable  à  une  thrombose  plutôt  qu'à 
une  embolie,  car  étant  donné  le  coude  brusque  que  décrivent 
les  artères  cérébelleuses,  à  l'endroit  où  elles  se  détachent  du 
tronc  basilaire,  il  est  presque  impossible,  et  en  tout  cas  il  doit 
être  extrêmement  rare  qu'un  caillot  obstructeur  s'engage  dans 
ces  vaisseaux. 


En  somme,  l'hypothèse  que  je  viens  d'émettre,  celle  d'une 
lésion  circonscrite,  hémorrhagie  ou  ramollissement,  limitée  au 
lobe  moyen  du  cervelet,  est  à  prendre  en  sérieuse  considération, 
Je  ne  crois  pas  cependant  que  ce  soit  la  bonne. 

Indépendamment  de  l'artériosclérose,  il  existe,  chez  cet 
homme,  une  autre  lésion  organique,  dont  il  nous  faut  tenir 
compte  et  en  première  ligne,  car  c'est  elle  qui,  je  crois,  va  nous 
mettre  sur  la  piste  du  diagnostic  exact. 

Qui  de  vous,  Messieurs,  n'a  pas  entendu  parler  du  vertige 
auriculaire,  ah  aiire  Isesa,  connu  encore  sous  le  nom  de  vertige 
de  Ménière.  Vous  savez  que  sous  ces  dénominations,  on  désigne 
un  syndrome  en  rapport  avec  une  lésion  de  l'oreille,  et  dont 
les  trois  éléments  essentiels  sont  représentés  par  du  vertige, 
des  bourdonnements  d'oreille  et  de  la  surdité.  Habituellement 
cette  affection  a  un  début  apoplectiforme,  comme  cela  a  été  le 
cas  chez  notre  malade  :  subitement,  en  pleine  santé,  le  sujet  est 
en  quelque  sorte  projeté  sur  le  sol,  comme  s'il  obéissait  à  une 
violente  poussée.  Cette  sorte  d'ictus  peut  s'accompagner  d'une 
perte  complète  de  la  connaissance  ;  le  plus  souvent  le  malade  est 
simplement  étourdi.  Une  fois  revenu  à  lui,  au  moindre  effort 
qu'il  fait  pour  se  redresser,  il  lui  semble  qu'il  tourne  sur  son 
propre  axe,  ou  que  les  objets  environnants  tournent  autour  de 
lui  en  cercle.  Bref  il  est  en  proie  au  vertige  giratoire.  Assez 
souvent  il  est  pris,  en  outre,  de  nausées  et  de  vomissements. 
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Presque  toujours  il  perçoit  dans  les  deux  oreilles,  quelquefois 
seulement  dans  l'une  d'elles,  des  bourdonnements,  des  tinte- 
ments ou  d'autres  bruits  insolites. 

Cependant  le  malade  se  remet  de  cet  accès;  d'autres  vont 
suivre  à  des  intervalles  plus  ou  moins  éloignés.  Leur  intensité 
peut  aller  en  augmentant  ou  en  diminuant.  Deux  phénomènes 
persistent  :  les  bourdonnements  d'oreille,  avec  ou  sans  autres 
bruits  insolites;  une  diminution  de  l'acuité  auditive,  pouvant 
aller  jusqu'à  la  surdité  complète,  subite  ou  progressive. 

A  la  longue  on  voit  s'établir,  indépendamment  des  accès  de 
vertige,  des  troubles  de  la  marche  et  de  l'équilibration,  caracté- 
risés par  la  titubation,  par  de  l'incertitude  de  la  démarche,  par 
une  tendance  à  tomber  toujours  d'un  même  côté  et  principale- 
ment à  droite,  par  un  certain  degré  d'incoordination  motrice. 
Souvent  ces  désordres  moteurs  s'exagèrent  dans  l'obscurité. 


Vous  voyez  que  cette  description  se  rapporte  bien  à  ce  qui 
s'est  passé  et  à  ce  que  nous  observons  encore  chez  notre  ma- 
lade. Or,  chez  lui,  nous  sommes  précisément  à  même  de  consta- 
ter l'existence  de  lésions  auriculaires  susceptibles  de  donner 
naissance  au  syndrome  connu  sous  le  nom  de  vertige  de  Ménière. 
Laissez-moi  entrer  dans  quelques  détails,  relativement  aux 
résultats  de  l'examen  pratiqué  chez  notre  malade,  par  le 
D'"  Gellé,  chef  du  laboratoire  d'otologie. 

Tout  d'abord  on  est  à  même  de  constater,  chez  cet  homme, 
une  diminution  très  nette  de  l'acuité  auditive.  Sans  doute,  quand 
on  l'interroge  à  très  haute  voix,  il  répond  sans  hésitation  aux 
questions  qu'on  lui  adresse.  Mais  quand  on  place  à  proximité 
de  ses  oreilles  une  montre,  il  n'en  perçoit  le  tic  tac  qu'à  une 
distance  maxima  de  10  centimètres  à  gauche,  de  6  centimètres 
à  droite. 

La  conduction  des  sons  par  la  voie  osseuse,  par  l'intermé- 
diaire de  la  paroi  crânienne,  se  fait  également  bien  des  deux 
côtés.  Elle  se  fait  mieux  par  la  voie  aérienne  que  par  la  voie 
solidienne^  ainsi  que  cela  se  voit  à  l'état  normal.  Effectivement, 
quand  on  fait  vibrer  le  diapason  appliqué  sur  l'une  des  apophyses 
mastoïdes,  le  son  est  perçu  pendant  quarante-cinq  secondes; 
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porté  en  face  de  l'oreille,  il  l'est  de  nouveau  pendant  quarante. 
Quand  on  fait  vibrer  le  diapason  appliqué  sur  l'apophyse 
mastoïde,  et  qu'à  l'aide  d'une  poire  à  air,  adaptée  herméti- 
quement à  l'oreille  du  même  côté,  on  exerce  des  pressions 
légères  sur  le  tympan,  on  obtient  chaque  fois  une  atténuation 
du  son  perçu.  Tout  cela  parle  dans  le  sens  d'une  transmission 
intégrale  des  pressions  aux  deux  labyrinthes.  De  plus,  la  synergie 
d'action  des  deux  organes  existe  comme  à  l'état  normal.  En  effet, 
quand  on  fait  vibrer  le  diapason  en  face  de  l'oreille  droite,  et 
qu'on  fait  agir  la  poire  à  air  sur  l'oreille  gauche,  on  est  à  même 
de  constater  que  la  perception  du  son  est  atténuée  à  droite; 
c'est  là  ce  qu'on  entend  par  réflexe  bi-auriculaire  d'accom- 
modation. 

Soit  dit  en  passant,  la  première  de  ces  deux  épreuves  a 
pour  but  d'établir  que  l'étrier  est  mobile,  et  qu'il  en  est  de 
même  de  l'appareil  de  transmission.  Les  résultats  de  la  seconde 
épreuve  nous  autorisent  à  conclure  que  les  deux  labyrinthes 
réagissent  à  l'accroissement  de  tension,  développé  par  la  pres- 
sion centripète,  et  que  les  muscles  tympaniques  sont  mis  en 
mouvement  de  ce  fait.  C'est  là  l'indice  d'une  légère  lésion  de 
l'oreille  interne,  et  de  la  possibilité  d'une  réaction  sous 
l'influence  d'une  augmentation  de  pression  (perturbation 
motrice). 

Un  autre  phénomène,  qui  a  une  signification  plus  grande 
encore  que  ceux  que  je  viens  de  vous  énoncer,  réside  dans  une 
sensation  de  bien-être,  de  soulagement,  que  manifeste  le 
malade  sitôt  qu'on  lui  fait  pénétrer  de  l'air  dans  la  caisse  du 
tympan.  On  voit  alors  que  sa  tête  se  redresse,  que  ses  yeux 
deviennent  plus  libres;  en  outre  le  malade  déclare  qu'il  entend 
d  une  façon  plus  nette  ce  qu'on  lui  dit.  Ce  phénomène  a  une 
grande  signification  diagnostique  et  pronostique;  il  prouve,  en 
tout  cas,  que  l'appareil  conducteur  des  sons  entre,  pour  une 
part,  dans  la  pathogénie  de  la  surdité  et  des  accidents  vertigineux. 
Il  y  a  lieu  de  mentionner  encore  que  dans  le  cours  des 
différentes  épreuves  que  je  viens  de  vous  énumérer,  on  ne 
développe  aucun  vertige  ;  cela  prouve  qu'il  n'existe  pas  d'hyper- 
esthésie  bien  accusée  du  labyrinthe. 

Je  vous  ai   déjà  mentionné  succinctement  les  altérations 
objectives  que  l'on  constate  chez  le  malade,  du  côté  des  oreilles. 
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Les  trompes  d'Eustache  participent  au  catarrhe  général  des 
premières  voies  et  sont  engouées;  cependant,  avec  le  Politzer, 
on  parvient  encore  à  forcer  l'entrée  de  la  caisse  et  à  y  faire 
pénétrer  de  l'air.  Il  faut  donc  admettre  que  chez  notre  malade 
l'aération  de  la  caisse  se  fait  d'une  façon  insuffisante. 

Le  tympan,  d'un  bleu  noirâtre,  est  rétracté,  tendu,  sans 
triangle  lumineux  bien  net;  le  manche  est  oblique  et  rouge; 
tous  deux  sont  mobiles,  ainsi  qu'on  peut  s'en  rendre  compte 
en  aspirant  l'air  du  conduit  auditif  externe,  mais  ils  le  sont 
plus  difficilement  à  droite  qu'à  gauche. 

La  raréfaction  de  l'air  contenu  dans  la  caisse  est  supportée 
d'une  façon  remarquable,  elle  ne  provoque  pas  le  moindre  ver- 
tige; preuve  que  le  tympan,  envahi  par  la  sclérose,  est  rigide, 
rétracté.  La  difficulté  de  l'aération  de  la  caisse  augmente  iné- 
vitablement cette  tension,  qui  doit  avoir  pour  conséquence 
forcée  une  compression  du  labyrinthe. 


En  résumé,  l'examen  des  oreilles  a  fait  constater  une  sclé- 
rose au  début,  avec  rétraction  du  tympan,  une  obstruction 
incomplète  de  la  trompe  d'Eustache,  une  mobilité  extrême  de 
l'étrier,  tout  cela  déterminant  une  surdité  relative,  une  com- 
pression du  labyrinthe,  qui,  dans  le  cas  actuel,  est  la  cause 
prochaine  des  accidents  vertigineux  et  des  désordres  de  l'équi- 
libration. 

Mais  il  y  a  autre  chose.  Notre  malade  n'est  pas  seulement 
un  artério-scléreux,  avec  ou  sans  lésion  cardiaque  proprement 
dite,  lésion  d'orifice  ou  de  valvule.  Depuis  un  an  il  est  en  état 
d'anhélation  continue.  Lorsqu'il  est  entré  dans  le  service,  on 
percevait,  à  l'auscultation,  des  ronchus  disséminés  dans  toute 
l'étendue  des  deux  poumons.  Or  sous  l'influence  du  régime 
lacté,  nous  avons  obtenu,  au  bout  de  huit  jours,  une  atténuation 
bien  manifeste  de  sa  dyspnée,  et  aussi  une  amélioration  de  l'état 
vertigineux  et  des  troubles  auditifs,  cette  dernière  imputable 
en  partie  à  l'aération  de  la  caisse  du  tympan.  Qu'est-ce  à  dire, 
Messieurs  ?  C'est  que,  vraisemblablement,  la  dyspnée  est  due 
à  une  insuffisance  de  la  dépuration  rénale.  Sans  doute,  l'ana- 
lyse des  urines  n'a  pas  décelé  de  traces  dosables  d'albumine 
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dans  ce  liquide.  Mais  le  malade  a  de  la  polyurie,  et  chez  les 
artério-scléreiix  nous  observons  précisément  une  forme  de 
néphrite  interstitielle  qui,  sans  donner  lieu  à  une  albuminurie 
manifeste,  entraîne  cependant  des  accidents  toxhémiques  par 
insuffisance  de  la  dépuration  rénale.  11  se  peut,  dès  lors,  que 
cette  toxhémie  ait  eu  une  part  dans  la  production  des  acci- 
dents vertigineux  présentés  par  notre  malade;  c'est  du  moins 
l'opinion  de  M.  Gellé. 


* 


En  tout  cas  on  ne  saurait  incriminer  une  lésion  du  nerf 
auditif,  car  dans  l'éventualité  d'une  telle  lésion  nous  devrions 
constater  une  hémi-surdité  absolue,  sans  compter  des  mani- 
festations en  rapport  avec  une  lésion  des  nerfs  voisins  de 
l'acoustique. 

On  ne  saurait  admettre  davantage  une  lésion  labyrinthique  ; 
d'abord  celle-ci  entraînerait  également  une  latéralisation 
complète  de  la  surdité.  Puis  nous  n'observerions  pas  cette  amé- 
lioration des  troubles  auditifs,  cette  atténuation  des  bruits 
insolites  et  du  vertige,  que  nous  avons  obtenues  dans  le  cours 
des  épreuves  que  nous  avons  fait  subir  au  malade,  et  notam- 
ment sous  l'influence  de  l'aération  de  la  caisse.  L'idée  d'une 
lésion  du  labyrinthe,  hémorragique  ou  autre,  doit  donc  être 
écartée. 

En  fin  de  compte,  le  diagnostic  qui  me  paraît  le  plus  vrai- 
semblable est  celui-ci  :  vertige  ab  aure  imsa,  reconnaissant  à 
la  fois  pour  cause  une  compression  du  labyrinthe,  en  rapport 
avec  une  tension  exagérée  de  l'étrier,  et  une  action  directe  des 
toxines  urémiques  sur  les  extrémités  terminales  de  l'acous- 
tique. Il  y  a  là,  je  vous  le  répète,  de  quoi  expliquer  la  surdité 
bilatérale  incomplète,  les  bruits  d'oreilles,  les  accidents  verti- 
gineux et  les  troubles  de  l'équilibration,  comme  il  y  a  de  quoi 
expliquer  l'amélioration  survenue  sous  l'influence  du  régime 
lacté  et  de  l'aération  de  la  caisse.  Tout  à  l'heure  j'entrerai  dans 
quelques  détails  au  sujet  du  traitement  que  nous  avons 
institué  chez  le  malade;  avant  cela  je  désire  faire  une  digres- 
sion. 
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Pathogénie.  —  Puisque  l'occasion  s'en  présente,  laissez- 
moi,  Messieurs,  entrer  dans  quelques  explications,  relativement 
à  la  pathogénie  des  accidents  connus  sous  le  nom  de  vertige 
ab  aure  laesa.  Ce  sera  en  quelque  sorte  la  justification  com- 
plémentaire du  diagnostic  auquel  je  me  suis  arrêté. 

Pour  bien  me  faire  comprendre  de  vous,  je  crois  indispen- 
sable de  vous  rappeler  certaines  notions  qui  se  rapportent  à 
l'anatomie  et  à  la  physiologie  de  l'appareil  auditif. 

Cet  appareil  comprend  comme  organe  terminal  l'oreille.  Chez 
les  animaux  des  espèces  inférieures,  à  existence  aquatique, 
l'oreille  se  réduit  à  une  poche  membraneuse,  remplie  de  liquide, 
dans  l'intérieur  de  laquelle  les  ramifications  terminales  des 
nerfs  auditifs  viennent  se  mettre  en  connexion  avec  un  sys- 
tème de  cellules  épithéliales  munies  de  cils  vibratiles.  Aussi 
bien  les  ondes  sonores  sont  transmises  avec  la  plus  grande  faci- 
lité du  liquide  ambiant,  dans  lequel  vit  l'animal,  au  liquide  de 
la  poche,  les  deux  milieux  ayant  une  densité  sensiblement 
égale. 

Chez  les  animaux  à  vie  aérienne,  en  particulier  chez  les 
mammifères  et  chez  l'homme,  l'oreille  se  complique  en  même 
temps  qu'elle  se  perfectionne.  Ce  perfectionnement  est  rendu 
indispensable  par  la  faible  conductibilité  de  l'air  pour  les 
ondes  sonores,  et  par  la  difficulté  que  celles-ci  éprouvent  à 
passer  de  l'air  dans  un  liquide.  Au  lieu  d'une  simple  poche, 
nous  trouvons  des  vésicules  multiples,  de  structure  fort  com- 
plexe, logées  dans  l'épaisseur  du  rocher,  et  qui  constituent  le 
labyrinthe  ou  oreille  interne.  De  plus,  à  cette  partie  fonda- 
mentale de  l'organe  récepteur  est  annexé,  à  titre  de  partie  com- 
plémentaire, un  long  conduit,  qui  s'ouvre  librement  à  l'air, 
par  une  partie  évasée;  c'est  dire  qu'il  est  destiné  à  recueillir 
les  ondes  sonores  pour  les  transmettre  à  l'oreille  interne.  La 
membrane  du  tympan  partage  ce  conduit  en  deux  segments 
inégaux  :  Voreille  externe,  en  communication  directe  avec 
l'atmosphère  ambiante,  et  Voreille  moyenne,  appliquée  contre 
le  labyrinthe.  Vous  savez  que  l'oreille  moyenne,  appelée  encore 
caisse  du  tympan,  est  remplie  d'air,  comme  l'oreille. externe, 
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que  de  plus  elle  est  traversée  par  une  chaîne  ininterrompue 
d'osselets  qui  relie  le  tympan  au  labyrinthe. 

De  ces  trois  parties,  celle  qui  nous  intéresse  le  plus  pour  les 
besoins  de  la  cause  actuelle,  c'est  le  labyrint^ie.  Là  viennent  se 
répandre,  au  milieu  des  liquides  endo  et  péri-lymphiques,  les 
expansions  terminales  de  l'acoustique.  Or  ce  nerf,  par  une  de 
ses  branches,  est  précisément  en  rapport  avec  le  cervelet;  c'est 
la  branche  vestibiilaire ;  expliquons-nous  un  peu  là-dessus. 


En  sa  qualité   de  nerf  sensitif,  le  nerf  acoustique  a  son 
origine  réelle  en  dehors  de  l'axe  cérébro-spinal;  il  émane  de 


FiG.  44.  —  (Testlt  :  Anatomie). 

a,  vestibule,  avec  6,  utricule.  —  c,  saccule.  —  d,  portion  initiale  du  canal  cochléaire. 
—  e,  ampoule  du  canal  demi-circulaire  postérieure.  —  /',  limaçon.  —  (/,  aqueduc  de  Fallope.  — 
A,  fond  du  conduit  auditif  interne.  —  i,  foramen  singulaire  de  Morgagni. 

1,  tronc  du  nerf  auditif.  —  2,  branche  cochléaire.  —  3,  branche  vestibulaire.  —  4,  ganglion 
de  Corti.  —  5.  petit  rameau  destiné  à  la  portion  vestibulaire  du  canal  cochléaire.  —  6,  gan- 
glion de  Bœttcher.  —  7,  8,  9,  10,  nerf  vestibulaire  supérieur  avec  ses  rameaux.  —  11,  12,  VA, 
nerf  vestibulaire  inférieur  avec  ses  rameaux.  —  14,  ganglion  de  Scarpa.  —  15,  nerf  facial. 

deux  ganglions  périphériques,  le  ganglion  spinal  ou  ganglion 
de  Corti,  et  le  ganglion  de  Scarpa,  compris  dans  le  labyrinthe 
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(fig.  44).  En  raison  de  cette  double  origine,  le  nerf  auditif  naît 
de  deux  branches,  la  branche  cochléaire  et  la  branche  vestibu- 
laire,  qui  se  réunissent  en  un  tronc  unique,  au  fond  du  con- 
duit auditif  interne.  Ainsi  constitué,  le  nerf  acoustique  par- 
court le  conduit  auditif  interne,  en  compagnie  du  nerf  facial 
et  du  nerf  intermédiaire  de  Wrisberg.  Il  gagne  le  sillon  hori- 
zontal qui  sépare  la  protubérance  annulaire  du  bulbe.  Là  il 
prend  son  origine  apparente,  sous  la  forme  de  deux  racines 
appelées  également 
cochléaire  et  vesti- 
bulaire. 

La  racine  co- 
chléaire contourne 
le  pédoncule  céré- 
belleux inférieur 
(fig.  45);  parvenue 
au  voisinage  d'une 
masse  grise  super- 
ficielle, elle  y  pé- 
nètre et  la  divise  en 
deux  noyaux  (le 
noyau  antérieur  ou 
accessoire,  et  le  tu- 
bercule acoustique 
latéral).  Les  fibres 
constitutives  de 
cette  racine  se  grou- 
pent en  une  branche 

ascendante  et  une  branche  descendante,  qui  vont  se  terminer 
dans  la  substance  grise  de  ces  noyaux.  Ces  fibres-là  représentent 
la  voie  sensitivej^cows^zç-z^e, en  connexion  avec  la  sphère  auditive. 
La  racine  vestibulaire  représente  une  voie  à  la  fois  sensitive 
et  motrice.  Elle  pénètre  dans  le  tronc  cérébral,  entre  le  pédon- 
cule cérébelleux  inférieur  et  la  racine  descendante  du  triju- 
meau (fig.  45).  Ses  fibres  vont  aboutir  à  trois  noyaux,  le  noyau 
de  Bechterew,  le  noyau  dorsal  interne  et  le  noyau  de  Deiters. 
Celles  qui  se  rendent  à  ce  dernier  noyau  se  groupent  en  deux 
racines,  l'une  ascendante,  l'autre  descendante.  La  racine  ascen- 
dante  se  termine  presque  immédiatement  dans  le  noyau  de 


Fig.  4o. 
1,  racine  externe  ou  cochléaire.  —  2,  noyau  antérieur  ou  acces- 
soire. —  3,  tubercule  acoustique  latéral.  —  4,  racine  externe 
ou  vestibulaire.  —  5,  noyau  dorsal  interne.  —  6,  noyau  dorsal 
externe  ou  do  Deiters,  avec  sa  racine  descendante  et  sa  ra- 
cine ascendante  dont  une  partie  des  fibres  est  destinée  au 
cervelet.  —  7,  noyau  de  Bechterew.  —  8,  ruban  de  Reil.  — 
9,  racine  descendante  du  trijumeau.  — 10,  faisceau  pyramidal. 
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Deiters.  Toutefois  une  partie  de  ses  éléments  constituants 
remonte  vers  le  cervelet,  pour  se  terminer  dans  le  noyau  du 
tact  (Golgi,  Ramon  y  Cajal,  Van  Gehuchten).  Ces  fibres-là  for- 
ment \q  faisceau  acoustique  cérébelleux  de  Cajal.  Entre  les  fibres 
de  ce  faisceau  se  trouvent  des  amas  de  cellules  nerveuses,  aux- 
quels Ramon  y  Cajal  a  donné  le  nom  de  noyau  cérébelleux 
acoustique. 

Les  fibres  de  la  racine  descendante  vont  se  terminer  par 
des  ramifications  collatérales  et  terminales,  dans  une  longue 
colonne  de  substance  grise,  située  en  dedans  de  cette  racine,  et 
par  l'intermédiaire  de  laquelle  celle-ci  se  met  en  relation  avec 
les  cellules  d'origine  de  la  voie  auditive  centrale. 

A  vrai  dire  nous  ne  sommes  pas  encore  bien  fixés  sur  le 
mode  de  terminaison  des  fibres  de  la  racine  vestibulaire  dans  la 
moelle  allongée. 


* 
*   * 


De  tous  ces  détails,  ce  que  je  vous  prie  de  retenir  surtout, 
c'est  la  dualité  d'origine  du  nerf  auditif  à  sa  périphérie,  et  les 
rapports  incontestables  de  ce  nerf  avec  le  cervelet. 

La  dualité  d'origine  a  sa  raison  d'être  dans  la  dualité  des 
fonctions  du  nerf. 

En  effet,  la  branche  cochléaire  est  chargée  de  la  transmis- 
sion des  impressions  auditives;  ainsi  que  je  vous  le  disais  tout 
à  l'heure,  c'est  par  excellence  une  voie  sensitive. 

La  branche  vestibulaire,  qui  relie  les  crêtes  des  ampoules 
des  canaux  demi-circulaires  au  cervelet,  représente  au  contraire 
une  voie  sensitivo-motrice ,  excito-motrice,  en  rapport  avec 
l'équilibration  des  mouvements.  Depuis  les  mémorables  expé- 
riences de  Flourens,  nous  savons  qu'en  agissant  sur  les  canaux 
semi-circulaires,  nous  provoquons  des  troubles  de  la  station  et 
de  l'équilibration,  autrement  dit  des  perturbations  dans  les 
grandes  associations  et  coordinations  motrices.  Or  les  mêmes 
troubles  moteurs  s'observent  à  la  suite  des  lésions  des  pédon- 
cules cérébelleux. 

D'autre  part  la  clinique  nous  apprend  que  les  lésions  du 
labyrinthe  provoquent,  indépendamment  des  troubles  de 
l'ouïe,  des  désordres  de  l'équilibration,  de  la  station,  des  mou- 
vements de  rotation  du  cou. 
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* 
*     * 


Qu'est-ce  à  dire?  C'est  que  le  cervelet  est  un  centre  de 
coordination  et  d'équilibration,  qui  communique  avec  l'organe 
de  l'ouïe  par  l'intermédiaire  d'une  voie  centripète,  la  branche 
vestibulaire  de  l'acoustique.  Dans  l'acte  d'écouter,  nous  recueil- 
lons des  impressions  périphériques;  celles-ci,  transmises  au 
cervelet  par  la  voie  en  question,  vont  éveiller  des  actes  réflexes 
instinctifs  ou  même  volontaires,  de  recherche,  d'évitement,  de 
défense  en  un  mot.  On  s'explique  ainsi  qu'une  lésion  laby- 
rinthique  puisse  produire  des  troubles  de  la  coordination  et 
de  l'équilibration,  anéantir  ces  fonctions  jusqu'à  rendre  impos- 
sibles la  marche  et  l'attitude  debout,  ou  encore,  quand  il 
s'agit  d'une  simple  lésion  irritative,  provoquer  des  réflexes 
spasmodiques,  impulsifs. 

On  s'explique  aussi  que  dans  certaines  maladies  de  l'oreille, 
il  puisse  y  avoir  surdité,  avec  intégrité  des  mouvements  réflexes 
qui  interviennent  dans  la  coordination  et  l'équilibration;  on 
s'explique,  dis-je_,  qu'il  en  soit  ainsi,  quand  on  prend  en  consi- 
dération la  dualité  d'origine  et  de  fonction  du  nerf  acoustique. 


*    * 


Messieurs,  armés  de  ces  notions,  un  peu  arides,  d'anatomie 
et  de  physiologie,  vous  êtes  maintenant  à  même  de  vous  rendre 
un  compte  exact  de  la  pathogénie  des  accidents  présentés  par 
notre  malade.  Le  labyrinthe  membraneux  est  doué  d'une  sen- 
sibilité exquise;  le  moindre  changement  de  pression,  qui  se 
produit  dans  l'oreille  interne,  l'irrite  au  plus  haut  point.  Or 
le  labyrinthe  est  une  cavité  close,  munie  de  deux  ouvertures 
ou  fenêtres,  qui  s'ouvrent  sur  le  tympan.  L'une,  la  fenêtre  ovale, 
est  fermée  par  la  base  de  l'étrier;  l'autre,  la  fenêtre  ronde,  est 
oblitérée  par  une  membrane.  La  première  reçoit  tous  les  chocs, 
toutes  les  vibrations  qui  ébranlent  le  tympan  et  la  chaîne  des 
osselets.  La  seconde  joue  le  rôle  de  soupape  de  sûreté,  mais 
dans  une  certaine  limite  seulement.  Donc,  des  altérations  comme 
celles  qui  existent  chez  notre  malade,  et  qui  soumettent  le 
tympan   et  la  chaîne  des  osselets  à  une  tension  excessive  et 
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permanente,  auront  leur  répercussion  sur  le  labyrinthe;  cette 
répercussion  s'étendra  au  cervelet,  par  la  voie  de  la  branche  ves- 
tibu] aire.  Ainsi  se  développeront  des  désordres  de  l'équilibration 
et  de  la  coordination,  semblables  à  ceux  que  nous  constatons 
chez  notre  malade,  sans  compter  les  bruits  subjectifs  et  la  sur- 
dité relative.  On  conçoit  aussi  que  tout  ce  qui  remédiera  à 
l'excès  de  tension,  subi  par  l'appareil  conducteur,  aura  pour 
effet  une  atténuation  des  phénomènes  en  question. 


Pronostic.  —  Messieurs,  le j»jro;io5/2c  à  porter  dans  le  cas  actuel 
est  étroitement  lié  au  choix  que  nous  ferons,  entre  les  deux 
hypothèses  auxquelles  nous  a  conduits  cette  longue  discussion. 

Il  est  évident  que  s'il  y  a  en  cause  une  lésion  cérébelleuse,  le 
pronostic  est  autrement  grave  que  s'il  s'agit  du  vertige  ab  aure 
lœsa.  Une  affection  cérébelleuse  est  toujours  grave  de  par  son 
essence.  Supposons  que  nous  ayons  affaire  à  une  hémorragie, 
conséquence  de  l'athéromacie;  en  ce  cas  elle  sera  l'antécédent 
presque  fatal,  inévitable,  d'une  hémorragie  nouvelle,  qui  a  bien 
des  chances  d'être  plus  abondante  que  la  première,  vraisem- 
blablement mortelle.  Mais  je  vous  ai  dit  que  cette  hypothèse 
d'une  lésion  cérébelleuse  ne  me  paraissait  pas  être  la  bonne. 

Seulement  il  y  a  d'autres  circonstances  à  prendre  en  consi- 
dération. S'il  s'agissait  simplement  d'un  vertige  ab  aure  Isesa, 
le  pronostic  serait  évidemment  peu  grave,  eu  égard  à  la  durée 
de  la  survie.  Voire  que  dans  le  cas  actuel,  il  nous  resterait  des 
chances  de  guérison.  Si  nous  venions  à  bout  de  la  lésion  péri- 
phérique qui  tient  sous  sa  dépendance  le  vertige  cérébelleux,  — 
et  ce  résultat,  il  nous  est  permis  de  l'espérer,  —  très  proba- 
blement le  syndrome  en  question  se  dissiperait  à  son  tour. 
Encore  faut-il  tenir  compte  de  ce  que  l'irritation  labyrinthique 
dont  souffre  le  malade  est  en  partie  sous  la  dépendance  d'une 
toxhémie.  Celle-ci  est  elle-même  la  conséquence  de  lésions 
vasculaires  généralisées,  contre  lesquelles  nous  ne  pouvons 
pas  grand'chose.  Aussi  bien,  cet  homme  est  un  sénile  avant 
l'âge;  il  est  menacé  dans  son  existence  de  par  l'état  de  son  cœur 
et  de  ses  vaisseaux.  Du  jour  au  lendemain  il  peut  venir  en 
danger   d'asystolie,  il  peut   avoir  à  compter  avec  les  consé- 
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qLiences  d'Line  rupture  vasculaire  s'effectuant  dans  l'encéphale 
ou  dans  quelque  aLitre  organe  haut  placé  dans  la  hiérarchie 
fonctionnelle;  voilà  le  point  de  vue  qu'il  noLis  faLit  surtout 
considérer  dans  le  cas  présent. 


Traitement.  —  Que  faire  dans  ces  conditions? 

Nous  avons  d'abord  couru  au  plus  pressé,  nous  avons  mis 
cet  homme  au  régime  lacté,  pour  remédier  à  la  fois,  dans  la 
limite  du  possible,  à  ses  troubles  circulatoires  et  à  l'insuffi- 
sance de  sa  dépuration  rénale.  PoLir  répondre  à  cette  dernière 
indication,  je  lui  ai  prescrit  de  légers  purgatifs  à  prendre  de 
temps  en  temps. 

En  second  lieu,  je  l'ai  soLimis  à  la  médication  iodurée,  à 
laquelle  on  attribue  une  certaine  efficacité  contre  l'athéromacie 
et  ses  conséquences.  Le  malade  prend  quotidiennement  50  cen- 
tigrammes d'iodure  de  potassium. 

Enfin  M.  Gellé  a  bien  vouki  se  charger  du  traitement  de  la 
lésion  auriculaire.  L'indication  à  remplir  dans  les  circonstances 
actuelles  se  rapportait  à  la  nécessité  de  soulager  le  labyrinthe 
de  toute  compression.  Ce  résultat  a  été  atteint  aLi  moyen  de 
l'aération  quotidienne  de  la  cavité  tympanique,  pratiquée  avec 
la  poire  à  air,  introduite  dans  les  narines,  et  au  moyen  de  la 
raréfaction  méthodiqLie  de  Tairdu  conduit aLiditif  externe,  prati- 
quée dans  le  but  d'attirer  l'air  au  dehors.  Ces  manipulations 
ont  précisément  pour  effet  de  décomprimer  l'oreille  interne\ 

■1.  Le  malade  est  mort  subitement,  d'une  rupture  du  cœur.  Les  résultats  de 
l'examen  des  centres  nerveux,  qui  se  trouvent  relatés  plus  loin  (p.  207),  ont  con- 
Qrmé  notre  diagnostic. 
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Messieurs, 

Je  vais  consacrer  ma  leçon  de  ce  jour  à  la  présentation  d'une 
série  de  pièces  anatomiques  qui  se  rapportent  à  des  cas  ayant 
fait  l'objet  de  précédentes  leçons  du  vendredi.  Toutes  elles  nous 
apportent,  à  ma  grande  satisfaction,  la  confirmation  des  dia- 
gnostics portés  du  vivant  des  malades,  ainsi  que  vous  allez  en 
avoir  les  preuves. 

1.  Leçon  du  14  mai  1897. 


TUMEUR     DE    LA     ZONE     ROLAND  IQUE.  20c 


I.  —  Je  vais  vous  montrer  d'abord  des  préparations  provenant 
du  cerveau  d'une  femme,  une  nommée  Maill...,  chez  laquelle 
j'avais  été  amené  à  diagnostiquer  une  tumeur  de  la  zone  rolan- 
dique.  Cette  femme  était  âgée  de  39  ans  au  moment  de  son 
entrée  à  la  Salpôlrière.  La  maladie  qui  l'avait  fait  échouer  dans 
notre  service  avait  débuté  trois  années  auparavant,  par  des 
maux  de  lête,  par  de  l'incertitude  de  la  démarche,  par  des  four- 
millements et  des  engourdissements  dans  le  bras  gauche.  Dix 
jours  avant  son  entrée  dans  nos  salles,  elle  avait  eu  une  pre- 
mièi'e  attaque  d'épilepsie  jacksonienne,  à  début  lingual.  Les 
maux  de  tête,  auxquels  elle  était  sujette  depuis  plusieurs  années, 
étaient  devenus  intolérables;  la  malade  les  localisait  dans  le 
côté  droit  du  crâne.  Ils  se  reproduisaient  par  accès,  principale- 
ment la  nuit.  Dans  les  intervalles,  la  malade  avait  eu,  à  plusieurs 
reprises,  des  vomissements  spontanés.  Lors  du  premier  examen 
que  mon  chef  de  clinique  fit  subir  à  la  malade,  constatation  fut 
faite  d'une  hémiparésie  motrice  gauche,  qui  intéressait  le  facial 
inférieur  et  le  membre  supérieur,  qui  s'accompagnait  d'une 
exagération  des  réflexes  tendineux  et  de  troubles  mal  dessinés 
de  la  sensibilité. 

Lorsque  je  vis  la  malade,  je  n'hésitai  pas  à  porter  le  dia- 
gnostic de  tumeur  de  la  zone  rolandique  droite  :  tumeur 
superficielle,  placée  de  telle  sorte  qu'elle  devait  agir  plus  spé- 
cialement sur  les  centres  moteurs  du  facial  et  du  membre 
supérieur,  ayant  par  conséquent  pour  siège  les  trois  quarts 
inférieurs  des  circonvolutions  rolandiques,  frontale  et  pariétale 
ascendante.  Les  pièces  anatomiques  dont  M.  Philippe  va  vous 
faire  la  démonstration  nous  ont  apporté  la  vérification  de  ce 
diagnostic  ^ 


IL  —  Je  vous  rappelle  ensuite  le  cas  d'un  malade,  un  nommé 
C...,  qui  était  couché  au  n°  7  de  notre  salle,  et  qui  réalisait 

1.  Voir  la  leçon  m,  p.  33.  • 
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un  exemple  de  vertige  ab  aure  lœsa.  C'est  du  moins  le  diagnos- 
tic auquel  je  m'étais  arrêté  dans  la  leçon  que  j'ai  consacrée  à 
l'étude  de  ce  cas'. 

Laissez-moi  vous  résumer  en  quelques  mots  l'histoire  cli- 
nique du  malade  en  question .  11  s'agissait  d'un  cocher  nommé  G. . . , 
âgé  de  48  ans,  qui  présentait  les  attributs  de  la  sénilité  précoce; 
il  était  artério-scléreux  et  emphysémateux.  Deux  années  avant 
son  entrée  à  la  Salpêtrière,  il  avait  eu,  le  matin  au  réveil,  une 
attaque  de  vertige  annoncée  par  des  nausées,  accompagnée  de 
vomissements,  de  bourdonnements  d'oreilles  et  de  maux  de 
tête.  Le  malade  était  tombé  de  son  lit,  mais  sans  perdre  con- 
naissance; n'empêche  qu'il  avait  eu  beaucoup  de  difficulté  à 
se  remettre  sur  sa  couche, 

L'état  vertigineux  avait  persisté  pendant  sept  jours,  avec 
son  intensité  première,  obligeant  le  malade  à  garder  le  lit. 
Lorsque  ensuite  G...  put  se  remettre  d'aplomb,  sa  démarche 
était  devenue  titubante,  avec  tendance  à  tomber  vers  la  droite. 
Nous  avons  eu  occasion  de  l'examiner  peu  de  temps  après.  Nous 
avons  (Constaté  la  persistance  de  la  titubation  et  du  vertige; 
la  démarche  était  ce  qu'elle  est  dans  les  cas  d'ataxie  dite  céré- 
belleuse. Nous  avons  constaté,  en  outre,  de  l'asthénie  muscu- 
laire généralisée,  et  aux  membres  cette  variété  d'ataxie,  dite 
statique,  avec  de  l'exagération  des  réflexes  tendineux  plus 
prononcée  à  gauche.  Nous  avons  constaté  encore  du  nystagmus, 
de  la  mydriase.  Enfin  l'examen  des  oreilles,  pratiqué  par 
M.  Gellé,  avait  démontré  l'existence  d'une  obstruction  incom- 
plète de  la  trompe  d'Eustache,  et  d'une  sclérose  du  tympan,  avec 
rétraction  de  cette  membrane,  d'une  mobilité  excessive  de 
l'étrier,  tout  cela  entraînant,  indépendamment  d'une  surdité 
relative,  une  compression  du  labyrinthe. 

En  fait  d'hypothèses  que  soulevait  l'interprétation  de  ce 
cas,  j'avais  écarté  celle  d'une  tumeur  du  cervelet,  en  raison  du 
mode  de  début  et  de  l'évolution  des  accidents.  Je  m'étais 
arrêté  plus  longuement  à  celle  d'une  hémorragie  ou  d'un  ramol- 
lissement du  cervelet,  pour  montrer  qu'elle  était  à  la  rigueur 
susceptible  de  rendre  compte  des  principales  manifestations 
présentées  par  le  malade.  En  fin  de  compte,  je  m'étais  rallié  au 

1.  Voir  la  leçon  XI.  .         . 
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diagnostic  de  vertige  ah  aure  leesa  reconnaissant  pour  cause 
immédiate  une  compression  du  labyrinthe,  en  rapport  avec  une 
tension  exagérée  de  l'étrier.  Seulement  j'avais  cru  devoir  attri- 
buer une  certaine  part,  dans  la  production  des  accidents  verti- 
gineux^ à  la  toxhémie  urémique  que  je  supposais  exister  chez 
le  malade,  comme  conséquence  des  lésions  vasculaires  généra- 
lisées qu'il  y  avait  lieu  de  soupçonner  chez  lui.  Je  vous  rappelle 
que  sous  l'influence  du  régime  lacté  nous  avions  obtenu  une 
amélioration  portant  à  la  fois  sur  les  troubles  dyspnéiques  dont 
était  atteint  le  malade,  sur  ses  troubles  auditifs,  et  sur  ses  acci- 
dents vertigineux. 

A  propos  du  pronostic,  j'avais  fait  valoir  que  le  malade,  en 
état  de  sénilité  précoce,  était  menacé  dans  son  existence,  par 
l'état  de  son  cœur  et  par  l'état  de  ses  vaisseaux,  et  que  le  dan- 
ger de  l'asystolie  ou  d'une  rupture  vasculaire  dans  un  organe 
important  était  sans  cesse  à  craindre.  Eh  bien.  Messieurs,  cet 
homme  est  décédé  brusquement,  il  y  a  de  cela  quelques  jours 
(9  mai  1897).  Cette  fois  également  l'autopsie  a  fourni  la  confir- 
mation de  mon  diagnostic.  Elle  a  démontré  l'intégrité  des 
centres  nerveux,  et  notamment  l'absence  de  toute  lésion  du  cer- 
velet, tumeur  ou  autre.  Elle  nous  a  édifiés  sur  la  cause  de  la  mort 
subite  de  G...,  et  justifié  les  craintes  que  j'avais  formulées, 
relativement  à  l'imminence  d'une  rupture  vasculaire.  L'examen 
des  pièces  qu'on  va  vous  soumettre  vous  en  fournira  les 
preuves. 


Examen  des  centres  nerveux  à  l'état  frais.  — 11  vous  sera  facile 
de  vous  convaincre  que  le  cerveau  et  la  moelle,  placés  devant 
vous ,  offrent  un  aspect  normal  dans  toute  leur  masse .  Nulle  part  on 
ne  constate  de  plaque  méningée  à  leur  surface;  nulle  part  nous 
n'avons  pu  découvrir  de  lésion  en  foyer  dans  leur  épaisseur. 

Le  cervelet^  le  bulbe  et  la  protubérance,  examinés  à  leur 
extérieur,  présentent  également  un  aspect  sain  sur  toutes  leurs 
faces.  Sur  cette  coupe  transversale,  qui  divise  les  hémisphères 
cérébelleux  en  deux  moitiés  symétriques,  supérieure  et  infé- 
rieure, vous  découvrez  le  centre  ovale  et  les  noyaux  du  cervelet. 
Vous  voyez  que  nulle  part  il  n'existe  de  tumeur,  ni  d'autre 
foyer  morbide. 
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Les  deux  rochers  sont  durs  comme  à  l'état  normal  ;  ils  ne 
sont  le  siège  d'aucune  malformation. 

La  mort  de  cet  homme  a  été  causée  par  une  rupture  du 
myocarde.  En  incisant  le  sac  péricardique,  nous  avons  mis  à 
jour  de  nombreux  caillots  rouges,  cruoriques^  de  formation, 
récente.  Une  fois  ces  caillots  enlevés  à  l'aide  d'un  jet  d'eau, 
nous  avons  découvert,  sur  le  tiers  inférieur  de  la  face  antérieure 
du  ventricule  gauche,  une  fente  linéaire  qui  livre  passage  à 
une  sonde  cannelée.  Autour  de  cette  fente,  le  tissu  musculaire  est 
très  aminci;  il  a  une  teinte  pâle,  comme  si  les  fibres  rouges  du 
myocarde  étaient  en  majeure  partie  remplacées  par  du  tissu 
fibreux.  Au  surplus  le  myocarde  est  partout  aminci  et  d'une 
consistance  mollasse.  Bref,  dans  le  cas  actuel  il  s'agit  vraisem- 
bablement  d'une  rupture  consécutive  aune  plaque  de  myocar- 
dite  scléreuse,  localisée  à  ce  niveau. 

En  examinant  les  orifices,  on  trouve  un  rétrécissement 
mitral  typique,  assez  serré;  toutefois  l'orifice  livre  encore  pas- 
sage à  l'index.  Les  valvules  sont  épaissies,  un  peu  végétantes, 
soudées  à  leurs  commissures. 

Les  reins,  légèrement  diminués  de  volume,  présentent  plu- 
sieurs dépressions  profondes,  une  fois  la  capsule  enlevée.  Ces 
dépressions,  au  niveau  desquelles  le  tissu  est  fibreux,  paraissent 
être  le  reliquat  d'infarctus  anciens.  Sur  une  coupe  passant  par 
le  hile,  la  substance  corticale  a  son  épaisseur  normale;  la  sub- 
stance pyramidale  est  congestionnée.  Bref  il  s'agit  d'un  rein 
cardiaque  à  la  première  période. 


III.  —  Enfin  laissez-moi  vous  rappeler  le  cas  d'un  malade,  un 
nommé  M...,  qui  occupait  le  lit  n°  10  de  notre  salle  Pruss,  où  il 
est  mort  le  4  mai  1897.  Cet  homme  avait  réalisé  une  variété  de 
paralysie  alterne,  en  présence  de  laquelle  j'avais  cru  devoir 
diagnostiquer  deux  foyers,  l'un  protubérantiel,  l'autre  bulbaire. 
Les  accidents  avaient  débuté  par  de  la  diplopie,  en  rapport  avec 
une  paralysie  de  l'abducens,  à  droite.  Puis  étaient  survenus 
une  paralysie  des  mouvements  de  latéralité  à  droite,  une  para- 
lysie de  l'orbiculaire  des  paupières  et  des  autres  muscles 
innervés  par  le  facial  de  ce  même  côté,  des  désordres  de  la 
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marche,  caractérisés  par  du  vertige,  et  de  la  titubation,  des 
troubles  de  la  statique,  une  hémiplégie  gauche,  avec  des  phéno- 
mènes de  paresthésie,  c'est-à-dire  de  l'engourdissement  dans  les 
membres  de  ce  côté.  Plus  tard  la  paralysie  faciale  droite,  de 
partielle,  était  devenue  totale,  elle  s'était  compliquée  d'une  atro- 
phie des  muscles  paralysés,  accompagnée  des  signes  de  la  R.  D. 
Il  s'y  était  associée  une  hémiatrophie  (droite)  de  la  langue,  avec 
suppression  de  la  sensibilité  gustative  à  droite.  L'hémiplégie 
gauche  avait  progressé;  elle  s'était  doublée  également  d'un 
certain  degré  d'atrophie  musculaire.  Je  vous  répète  qu'en 
fait  de  diagnostic,  je  m'étais  arrêté  à  l'hypothèse  d'une  double 
lésion  en  foyer  :  l'une,  logée  dans  la  moitié  droite  de  la 
protubérance,  propre  à  nous  rendre  compte  de  la  paralysie 
de  la  VP  et  de  la  VIP  paire  à  droite,  de  l'hémiplégie  motrice 
gauche,  et  des  phénomènes  de  paresthésie  limités  à  ce  même 
côté,  des  troubles  de  la  marche  et  de  l'équilibration,  du 
nystagmus;  l'autre,  logée  dans  la  moitié  droite  du  bulbe,  sus- 
ceptible de  nous  expliquer  l'hémiatrophie  de  la  langue. 

De  plus,  en  raison  de  l'atrophie  des  muscles  paralysés  et  de 
la  constatation  des  signes  de  la  R.  D.,  j'avais  conclu  au  siège 
nucléaire  des  deux  foyers. 

Enfm,  relativement  à  la  nature  des  deux  foyers,  j'avais 
conclu  qu'il  s'agissait  vraisemblablement  de  tubercules,  en 
considération  des  antécédents  familiaux  et  personnels  du 
sujet. 

Le  malade  a  succombé  dans  nos  salles,  le  4  mai  dernier 
(1897).  Il  est  mort  d'une  congestion  pulmonaire  de  la  base 
gauche,  avec  œdème  très  marqué.  De  plus,  les  deux  poumons 
étaient  le  siège  de  lésions  tuberculeuses  anciennes,  sous  la 
forme  d'adhérences  pleurales  généralisées,  de  tubercules 
fibreux,  partiellement  crétacés,  aux  sommets,  avec  cicatrices 
froncées. 

Je  laisse  de  côté  les  lésions  des  autres  viscères,  foie,  reins, 
rate,  lésions  survenues  à  la  période  terminale  et  qui  n'ont 
qu'un  intérêt  médiocre  en  l'espèce.  Aussi  bien,  mon  intention 
est  de  m'étendre  sur  la  description  des  lésions  de  l'encéphale; 
vous  allez  voir  qu'elle  nous  fournira  la  confirmation  du  diag- 
nostic porté  du  vivant  du  sujet. 


14 
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Examen  a  l'état  frais.  —  A  l'œil  nu,  le  cerveau  proprement 
dit  et  la  moelle  présentent  un  aspect  normal,  dans  l'aire 
de  la  substance  blanche  et  dans  l'aire  de  la  substance 
grise,  à  cela   près  que  deux  petits  foyers  de  ramollissement 


%-d 


FiG.  46  (d'après  nature,.  —  Face  antéro-inférieure  de  l'isthme  de  l'encéphale. 
On  remarquera  l'asymétrie  de  la  protuLérance,  due  à  la  tumeur  développée  princi- 
palement dans  la  moitié  latérale  droite. 

En  AA,   BB,    CC,  ont   été  pratiquées  les  coupes  histologiques  faites  après  durcissement  et 
décrites  plus  loin  (V.  l'examen  microscopique). 


ancien,  larges  de  un  demi-centimètre,  occupent  la  deuxième  et 
la  troisième  circonvolution  frontale  à  droite. 

La  protubérance  annulaire  et  le  bulbe  présentent  une  asy- 
métrie manifeste^  due  à  l'augmentation  de  volume  de  toute  la 
moitié  latérale  droite  de  ces  organes  (fig.  46). 

Vous  voyez  que  pour  la  protubérance,  cette  moitié  droite 
proémine  en  avant  ;  malgré  cela,  sa  surface  est  parfaitement  unie. 
Les  méninges  molles  sont  un  peu  adhérentes  et  surtout  plus 
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vascularisées  qu'à  l'état  normal.  Le  sillon  médian  est  fortement 
dévié  à  gauche,  suivi  par  le  tronc  basilaire,  qui  le  parcourt  de  bas 
en  haut.  A  la  palpation,le  tissu  est  plus  mou  que  normalement. 

De  même,  la  moitié  droite  du  bulbe  est  plus  saillante,  dans 
toute  la  région  qui  correspond  aux  pyramides  antérieures  ;  cette 
saillie  exagérée  est  surtout  prononcée  au  niveau  de  la  grande 
olive  droite,  dont  le  volume  a  doublé. 

Quant  aux  nerts  crâniens,  l'épaississement  des  méninges 
molles  rend  difficile  l'isolement  de  la  VI''  et  de  la  VIP  paire, 
dont  l'émergence  apparente  est  d'ailleurs  modifiée  par  suite  de 
l'asymétrie  de  la  région  bulbo-protubérantielle.  Toutefois,  les 
filets  radiculaires  paraissent  plus  petits  à  droite,  bien  que  leur 
coloration  reste  sensiblement  normale.  Les  autres  nerfs  crâ- 
niens (nerf  grand  hypoglosse,  nerfs  mixtes,  nerf  trijumeau,  etc.) 
sont  semblables  des  deux  côtés,  et  comme  volume  et  comme 
coloration. 

Sur  une  coupe  horizontale,  pratiquée  en  plein  milieu  de  la 
protubérance,  immédiatement  au-dessous  de  l'entrée  de  la 
V'^  paire,  on  découvre  une  tumeur,  caséifiée  en  grande  partie, 
comme  le  démontrent  la  mollesse  spéciale  de  son  tissu,  sa  colo- 
ration blanc  jaunâtre  et  quelques  cavernules  microscopiques 
disséminées  çà  et  là.  Cette  tumeur,  arrondie,  atteint  le  volume 
d'une  petite  noix.  Elle  a  détruit  l'agencement  habituel  des 
masses  blanches  et  grises  de  la  protubérance.  Toutefois,  vous 
voyez  que  si  l'on  essaie  de  comparer  les  deux  moitiés,  d'ailleurs 
asymétriques,  de  la  coupe,  la  tumeur  occupe  surtout  la  moitié 
latérale  droite.  Elle  dépasse  un  peu,  principalement  dans  le 
tiers  postérieur,  la  ligne  médiane  ;  elle  envahit  ainsi  les  régions 
correspondantes  de  la  moitié  gaucho  de  la  protubérance.  En 
avant,  elle  s'arrête  derrière  les  fascicules  des  fibres  pyramidales 
motrices.  En  arrière,  elle  fait  saillie  sous  l'épendyme  du 
IV**  ventricule  (fig.  47).  En  soulevant  la  partie  correspondante 
du  cervelet,  à  ce  niveau,  on  constate  le  développement  exagéré 
de  toute  la  moitié  latérale  droite  du  IV''  ventricule,  surtout  dans 
son  étage  supérieur,  au-dessus  des  stries  acoustiques.  De  plus, 
en  dehors  de  la  ligne  médiane,  au  niveau  même  de  Veminentia 
teres,  se  montrent  quelques  petites  nodosités,  dont  la  plupart, 
devenues  kystiques,  sont  encore  bridées  par  l'épendyme  ven- 
triculaire  qui  passe  au-dessus  d'elles;  on  pourrait  y  voir  des 
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cavernules  développées  dans  une  masse  tuberculeuse  en  pleine 
évolution  caséeuse. 

M.  Philippe  n'a  pas  cru  devoir  multiplier  les  coupes  sur  les 

pièces  fraîches,  dans 
la  crainte  de  gêner  le 
durcissement,  de  bou- 
leverser artificielle- 
ment l'agencement  des 
régions,  et  de  rendre 
plus  difficile  le  relevé 
topographique  exact 
des  lésions  sur  les  pré- 
parations microscopi- 
ques. Cependant,  deux 
autres  sections  ont  été 
pratiquées,  l'une  au- 
dessus  de  l'entrée  de  la 
V*^  paire,  l'autre  dans 
la  portion  supérieure 
des  olives  bulbaires; 
elles  vont  vous  édifier 
sur  les  limites  de  la  tu- 
meur caséifiée.  A  ces 
niveaux,  on  n'aperçoit 
plus  que  les  régions 
normales  de  la  protu- 
bérance, avec  quelques 
zones  un  peu  teintées  en  rouge,  par  suite  des  troubles  circula- 
toires qui  existent  toujours  dans  le  voisinage  d'une  tumeur  en 
pleine  évolution. 

Ainsi,  la  tumeur  occupe  le  segment  inférieur  de  la  protu- 
bérance, autant  qu'on  en  peut  juger  d'après  un  simple  examen 
à  l'œil  nu. 


FiG.  47  (d'après  nature).  —  Face  postéro-supé- 
rieure  de  l'isthme  de  l'encéphale,  et  plancher 
du  IV^  venti'icule,  après  section  des  pédoncules 
cérébelleux. 

Au-dessus  des  stries  acoustiques,  en  A,  se  montrent  quel- 
ques nodosités  sous-jacentes  à  l'épendyme.  —  Dévia- 
tion du  sillon  médian.  —  Augmentation  de  volume,  à 
droite,  surtout  au  niveau  de  Yeminentia  teres. 


Examen  après  durcissement  (coupes  histologiques).  —  Cet 
examen  va  nous  renseigner  sur  la  nature  de  la  tumeur,  sur 
sa  topographie,  et  sur  les  dégénérations  ascendantes  ou  descen- 
dantes. 
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Nature  et  caractères  histologiques.  —  Déjà  la  caséifi cation, 
très  nettement  constatée  à  Fœil  nu,  la  faible  extension  de  la 
tumeur,  la  coexistence  de  tubercules  anciens  aux  sommets  des 
deux  poumons  constituaient  autant  d'éléments  bien  capables 
de  faire  admettre  un  tubercule. 

L'étude  histologique  a  pleinement  confirmé  ce  diagnostic, 
qui,  du  reste,  avait  été  formulé  du  vivant  du  sujet. 

Des  coupes  ont  été  pratiquées  sur  la  totalité  de  la  tumeur, 
au-dessous  de  l'entrée  de  la  V°  paire;  elles  ont  été  colorées 
par  le  picrocarmin,  puis  par  l'hématoxyline  ou  l'hématéine. 

La  tumeur  se  compose  de  deux  portions  nettement  distinctes  : 
une  portion  centrale,  une  portion  périphérique. 

La  portion  centrale,  la  plus  étendue,  correspond  aux  deux 
tiers  environ  de  la  masse  totale.  A  un  faible  grossissement,  elle 
apparaît  constituée  par  un  tissu  presque  entièrement  privé  de 
toute  substance  nucléaire,  donc  peu  vivace.  Ce  tissu  n'est  pas 
homogène  ;  certaines  parties,  irrégulièrement  disséminées  sous 
forme  d'amas  plus  ou  moins  nodulaires,  sont  fortement  colo- 
rées en  rouge  pourpre  par  le  picro-carmin  ammoniacal  de 
Ranvier;  d'autres  sont  plus  pâles,  vaguement  fibrillaires,  par- 
fois translucides  et  comme  creusées  de  mailles  plus  ou  moins 
larges. 

A  un  fort  grossissement,  les  parties  rouge-pourpre  sont 
principalement  des  îlots  vasculaires,  profondément  modifiés. 
Ainsi,  les  noyaux  et  les  cellules,  normalement  si  abondants 
autour  des  vaisseaux,  ont  totalement  disparu  ;  puis,  les  tuniques 
vasculaires  se  confondent,  se  fusionnent  comme  pour  former 
une  couche  uniforme  et  foncée  ;  la  lumière  du  vaisseau,  tou- 
jours rétrécie,  est  parfois  à  peine  reconnaissable. 

A  ce  même  grossissement,  les  parties  plus  faiblement 
colorées,  de  la  portion  centrale  de  la  tumeur,  présentent  à 
peine  une  apparence  d'organisation;  elles  se  composent  surtout 
de  masses  granuleuses  ou  vaguement  fibrillaires  ;  on  y  rencontre 
aussi  des  débris  cellulaires,  quelques  amas  de  pigment  san- 
guin, des  globules  rouges  plus  ou  moins  modifiés  qui  sont  les 
reliquats  de  petites  hémorrhagies. 

En  somme,  dans  toute  la  portion  centrale  de  la  tumeur 
intra-protubérantielle  apparaissent  les  caractères  histologiques 
habituels  de  la  caséification,  ce  processus  dégénératif  spécial. 
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qu'on  rencontre  toujours,  quoique  non  exclusivement,  dans  le 
tubercule  qui  accomplit  sa  complète  évolution.  Dans  le  cas 
actuel,  cette  caséification,  sorte  de  nécrobiose  lente,  a  déjà 
déterminé  la  fonte  granuleuse  de  toutes  les  substances  nuclé- 
aires, la  fusion  en  une  masse  uniforme  des  cellules  embryon- 
naires, épithélioïdes,  etc.,  qui,  antérieurement,  constituaient 
le  tissu  néoplasique  vivant.  Les  fibres  conjonctives  et  névro- 
gliques,  les  îlots  vasculaires  persistent  plus  longtemps  que  les 
éléments  cellulaires;  toutefois,  ils  sont,  eux  aussi,  en  voie 
d'altération  :  leur  surcolorabilité,  leur  fusion  plus  ou  moins 
intime,  les  vacuoles  qui  apparaissent  çà  et  là  en  sont  la  preuve 
indiscutable. 

La  portion  périphérique  de  notre  tumeur  se  sépare  nettement 
de  la  portion  centrale.  Au  lieu  du  tissu  nécrobiose  qui  con- 
stitue cette  dernière,  on  découvre  un  tissu  en  pleine  activité,  qui 
contribue  à  l'extension  de  la  tumeur  dans  tous  les  sens.  Ce 
tissu  possède  bien  les  éléments  histologiques  habituels  qu'on  a 
coutume  de  rencontrer  dans  le  tubercule  adulte  :  cellules 
géantes  nombreuses,  cellules  épithélioïdes  infiltrées  çà  et  là  en 
t*raînées  plus  ou  moins  épaisses,  nodules  embryonnaires, 
capillaires  néoformés,  anastomosés  et  remplis  de  globules 
rouges. 

Cette  description  de  la  portion  centrale  et  de  la  portion  péri- 
phérique de  la  tumeur  intra-protubérantielle  nous  paraît 
justifier  amplement  le  diagnostic  de  tubercule  solitaire,  déjà 
posé  à  l'œil  nu,  et  vérifié  par  l'examen  microscopique. 


Topographie  de  là  tumeur.  —  Maintenant  que  nous  connais- 
sons la  nature  de  la  tumeur,  nous  devons  en  tracer  la  topogra- 
phie par  rapport  aux  masses,  blanches  et  grises,  de  la  protubé- 
rance et  du  bulbe. 

Pour  résoudre  ce  problème,  des  coupes  transversales  sériées 
ont  été  pratiquées  sur  tout  le  segment  inférieur  de  la  protubé- 
rance annulaire,  à  partir  de  l'entrée  de  la  V''  paire,  et  sur  la 
portion  supérieure  des  olives  bulbaires.  Le  tubercule  nous  a 
paru  s'étendre  entre  ces  deux  plans  horizontaux  ;  au-dessus  et 
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au-dessous,  nous  n'avons  pu  rencontrer  les  éléments  histolo- 
giques  caractéristiques  de  l'infiltration  tuberculeuse  (cellules 
géantes;  cellules  épithélioïdes;  masses  caséeuses).  Nous  avons 
seulement  noté  les  taches  plus  ou  moins  scléreilses  des  dégé- 
nérations secondaires,  taches  associées  aux  lésions  d'ordre  cir- 
culatoire, si  fréquemment  observées  au  voisinage  d'une 
tumeur. 

M.  Philippe  a  fait  reproduire  sur  les  figures  placées  devant 
vous  les  principaux  niveaux.  Ainsi,  la  fig.  48'  représente  une 
coupe  passant  par  le  tiers  inférieur  de  la  protubérance  ;  la  ligne 
de  section  est,  d'ailleurs,  représentée  en  A.  A.  sur  la  fig.  46 
(grandeur  naturelle). 

La  fig.  49'  correspond  aux  pyramides  bulbaires  et  aux  olives 
commençantes  (ligne  B.  B.  de  la  fig.  46). 

La  fig.  oO  montre  la  portion  moyenne  des  olives  (ligne  G.  G. 
de  la  fig.  46).  Enfin,  pour  faciliter  la  lecture  des  faisceaux  blancs 
et  des  masses  grises  atteints  par  la  tumeur,  les  figures  patho- 
logiques sont  précédées  d'autres  figures  normales,  dessinées 
sur  des  coupes  colorées  de  la  même  façon  que  les  précédentes. 
La  plupart  des  coupes  ont  été  traitées  par  l'hématoxyline 
de  Weigert-Pal-Kulschitzky;  ce  procédé  a  l'avantage  de  bien 
mettre  en  lumière  les  dégénérations  anciennes  des  faisceaux 
nerveux,  puisque  les  parties  saines  apparaissent  noires,  tandis 
que  les  parties  malades  restent  blanches  plus  ou  moins,  au  prorata 
même  de  leur  altération.  Quelques  fragments,  à  divers  niveaux, 
ont  été  traités,  avant  l'inclusion  à  la  celloïdine,  par  le  liquide 
osmio-chromique  de  Marchi. 

Dans  la  fig.  48',  la  tumeur  est  à  son  maximum  de  développe- 
ment ;  elle  occupe  bien  les  deux  tiers  de  la  protubérance  annulaire. 
A  droite,  les  faisceaux  blancs  et  les  masses  grises  sont  détruits 
en  grand  nombre.  Toutefois,  en  avant,  les  faisceaux  pyramidaux 
se  montrent  plus  ou  moins  dissociés  par  les  fibres  du  pédoncule 
cérébelleux  moyen;  latéralement,  pénètre  la  masse  des  mêmes 
fibres  cérébelleuses,  dont  les  fascicules  obliques  sillonnent  les 
filets  descendants  de  la  grosse  racine  sensitive  de  la  V""  paire; 
d'ailleurs,  ces  fibres  cérébelleuses  ne  tardent  pas  à  arriver  en 
plein  tissu  néoplasique,  oii  elles  paraissent  s'interrompre  en  en- 
tier. Toutes  les  autres  parties  de  la  moitié  droite  de  la  protubé- 
rance  sont  envahies   par  la  tumeur,   et,   vraisemblablement, 


FiG.  48  et  48'.  —  (Coupes  histologiques  ;  coloration  Weigert-Pal). 

La  fig.  48  représente  une  coupe  transversale  normale,  passant  par  le  tiers  inférieur  de  la 
protubérance  annulaire,  un  peu  au-dessus  du  sillon  bulbo-protubérantiel.  Le  pied  de  la 
protubérance  est  occupé  par  les  faisceaux  des  fibres  pyramidales  (P.!/.),  et  parles  fasci- 
cules des  pédoncules  cérébelleux  moyens  (P.c.)  ;  la  calotte  renferme  la  substance  réticulaire 
blanche  et  grise,  le  ruban  de  Reil  {L.m.)  ;  la  VI«  et  la  VII=  paires  avec  leurs  noyaux  d'ori- 
gine et  leurs  filets  émergents  respectifs;  la  "V"  paire  et  sa  racine  descendante;  le  faisceau 
longitudinal  postérieur  {F.I.),  etc. 

La  flg.  48'  montre  le  tubercule  {T.)  à  son  maximum  de  développement;  les  masses  centrales, 
plus  foncées,  sont  caséifiées.  Les  portions  protubérantielles,  conservées,  siègent  surtout 
dans  la  moitié  latérale  gauche;  elles  comprennent  la  substance  réticulaire  {S.b.);  la  plus 
grande  partie  du  ruban  de  Reil  (L.m.);  la  racine  descendante  de  la  V'  paire;  le  noyau  et 
les  filets  émergents  de  la  VII»  ;  les  faisceaux  pyramidaux  et  beaucoup  do  fibres  cérébel- 
leuses moyennes. 


NBD 


FiG.  49  et  49'.  —  (Coupes  histologiques  ;  coloration  Weigert-Pal). 

I.a  fig.  49  représente  une  coupe  transversale  normale,  passant  par  le  tiers  supérieur  des 
olives  bulbaires.  P.y.  :  pyramides  antérieures.  O.  :  olives.  S.b.  :  substance  réticulaire, 
blanche  et  grise.  V.  :  nerf  trijumeau  (racine  descendante).  A'^III  :  nerf  auditif,  ses  no- 
yaux et  ses  divers  fascicules.  C.rs.  :  corps  restiforme.  F.l.  :  faisceau  longitudinal  pos- 
térieur. N.B.D  :  noyaux  de  Deiters  et  de  Bechterew. 

La  fig.  49'  montre  la  tumeur  presque  limitée  à  la  moitié  droite,  qu'elle  envahit  depuis  l'olive 
jusqu'au  plancher  du  IV»  ventricule.  Les  dégénérations  descendantes  apparaissent  dans 
les  deux  olives,  surtout  à  droite,  et  dans  la  substance  réticulaire  gauche.  Les  corps 
restiformes  sont  bien  noirs  des  deux  côtés. 
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détruites  en  totalité.  Ainsi,  le  tissu  néoplasique  remplace  les 
masses  blanches  ou  grises  de  la  substance  réticulaire,  les  fibres 
du  ruban  de  Reil,  le  faisceau  longitudinal  postérieur,  le  fais- 
sceau  central  de  la  calotte,  les  noyaux  de  la  VP  et  la  VIV"  i^iaire^ 
leurs  fibres  afférentes  ou  efférentes. 

A  cjauche,  la  tumeur  n'a  guère  envahi  que  la  portion  située 
tout  à  côté  du  sillon  médian  ;  mais  cet  envahissement,  quoique 
limité,  lui  permet  de  détruire  le  tiers  interne  du  ruban  de  Reil, 
la  substance  réticulaire  blanche,  une  partie  de  la  substance  réti- 
culaire grise,  Veminentia  teres,  enfin  le  faisceau  longitudinal 
postérieur. 

La  fig.  49'  correspond  au  commencement  des  olives  ;  sa  coupe 
passe  immédiatement  au-dessous  du  sillon  bulbo-protubérantiel. 
La  tumeur  a  diminué  de  volume.  A  droite,  elle  détruit  encore 
toute  la  substance  réticulaire,  blanche  et  grise,  les  noyaux  du 
plancher  du  quatrième  ventricule  {eminentia  teres;  colonnes 
acoustiques;  noyauxdeBechterewetdeDeiters,  etc.),  lefaisceau 
longitudinal  postérieur,  le  faisceau  central  de  la  calotte.  En 
avant,  elle  atteint  presque  l'olive,  dont  elle  est  séparée 
par  une  mince  lame  de  fibres  myéliniques  ;  à  ce  niveau, 
la  couche  inierolivaire  est  atteinte.  Latéralement,  la  racine 
descendante  du  nerf  trijumeau  et  le  corps  restiforme  apparaissent 
intacts.  A  gauche,  la  tumeur  dépasse  encore  la  ligne  médiane  ; 
elle  montre  même  une  petite  zone  caséifiée,  qui  détruit  le  tiers 
antérieur  de  la  substance  réticulaire  blanche;  les  noyaux  du 
plancher,  le  faisceau  longitudinal  postérieur,  une  portion  de  la 
substance  réticulaire  blanche  sont  à  peu  près  vides  de  fibres 
noires;  par  contre,  les  fibres  apparaissent  en  grand  nombre 
dans  le  reste  de  la  substance  réticulaire,  dans  le  faisceau  laté- 
ral du  bulbe. 

La  fig.  50' représente  la  fin  de  la  tumeur;  le  tissu  néoplasique 
est  simplement  constitué  par  un  nodule  aberrant,  de  quelques 
millimètres  d'étendue;  ce  nodule,  dont  le  centre  est  caséifié, 
est  situé  en  pleine  substance  réticulaire,  derrière  l'olive  gauche. 
A  droite,  la  raréfaction  des  fibres  noires  est  considérable  dans 
toute  la  substance  réticulaire,  blanche  et  grise,  dans  les  noyaux 
du  plancher  dont  on  distingue  les  colonnes  cellulaires,  dans 
l'olive  (fibres  internes,  fibres  externes).  A  gauche,  cette  raréfac- 
tion est  presque  insignifiante. 


TUMEUR     BULBO-PROTTJBÉRANTIELLE.  219 


Bégénér allons  secondaires.  —  Après  cette  étude  topographique 
de  Ja  tumeur  aux  principaux  étages  de  la  protubérance  annu- 
laire et  du  bulbe,  il  nous  reste  à  préciser  les  dégénérations 
secondaires. 

Dans  cette  recherche,  nous  ne  considérons  que  les  grandes 
taches  de  dégénération,  en  d'autres  termes,  celles  qui  peuvent 
être  suivies  sur  une  certaine  étendue,  et  voici  les  raisons  de  cet 
exclusivisme  :  d'abord,  l'architecture  de  la  protubérance  et  du 
bulbe  reste  encore  trop  indécise  pour  qu'on  puisse  sainement 
interpréter  quelques  fascicules  dégénérés;  puis,  il  est  très  fré- 
quent que  les  tumeurs  déterminent,  dans  leur  voisinage,  des 
lésions  d'origine  circulatoire,  qui  peuvent  aller  jusqu'à  la  démyé- 
linisation  d'une  portion  plus  ou  moins  étendue  des  tissus  atteints. 
Ainsi,  q.uand  on  fait  l'étude  des  dégénérations  secondaires  dans 
une  tumeur,  il  faut  se  défier  de  ces  taches  primitives  de  démyé- 
linisation,  qui  pourraient  en  imposer  pour  une  dégénération 
vraie.  Pour  les  éviter  sûrement,  pour  ne  pas  être  conduit  à  une 
fausse  interprétation,  il  est  prudent  de  n'examiner  que  les 
dégénéralions  capables  d'être  suivies  sur  une  étendue  suf- 
fisante. 

Ainsi  étudiées,  les  dégénérations  secondaires  descendantes, 
dans  notre  cas  de  tubercule  intra-protubérantiel,  se  limitent  à 
l'olive  droite  à  la  substance  réticulaire;  de  plus,  il  existe,  au 
niveau  de  l'entre-croisement  moteur,  dans  l'étage  inférieur  du 
bulbe,  une  trace  scléreuse  dont  le  trajet  peut  être  suivi  jusqu'à 
la  deuxième  cervicale. 

L'olive  droite  est  très  altérée  dans  toute  sa  hauteur,  depuis 
son  commencement  jusqu'à  sa  terminaison.  D'abord,  elle  fait 
une  saillie  considérable,  si  bien  qu'elle  paraît  avoir  au  moins 
doublé  de  volume;  cette  disposition  contraste  singulièrement, 
sur  toutes  les  coupes,  avec  l'aspect  à  peu  près  normal  de 
l'olive  gauche.  Histologiquement,  ses  lésions  sont  multiples; 
elles  atteignent  les  vaisseaux,  les  cellules,  les  fibres  nerveuses. 

Les  vaisseaux  ont  une  gaine  adventice  excessivement  dilatée  ; 
pareille  dilatation  succède,  pour  une  part,  à  la  présence  de  quel- 
ques corps  granuleux,  mais  elle  nous  paraît  être,  avant  tout,  le 
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fait  d'un  œdème  considérable,  tel  qu'il  se  rencontre  dans  le  voi- 
sinage des  tumeurs.   Cette  dilatation  des   gaines  donne  à  la 


FiG.  50  et  50'.  —  (Coupes  histologiques  ;  coloration  Weigert-Pal). 

La  fig.  50  représente  une  coupe  transversale,  normale,  passant  par  la  partie  moyenne  des 
olives.  —  XII  :  filets  émergents  du  nerf  hypoglosse.  —  V  :  nerf  trijumeau  (racine  descen- 
dante). —  C.r.s.  :  corps  restiforme.  —  Les  autres  régions  doivent  être  repérées  comme 
sur  les  coupes  ci-dessus. 

Dans  la  fig.  50',  le  tubercule  est  réduit  à  un  noyau,  caséifié  à  son  centre,  situé  derrière 
l'olive  gauche.  Les  dégénérations  descendantes  prédominent  dans  l'olive  droite,  consi- 
dérablement augmentée  de  volume,  et  dans  la  sulastancc  réticulaire,  blanche  et  grise,  du 
même  côté.  Les  corps  restiformes  sont  intacts. 


préparation  une  apparence  singulière,  quand  on  l'examine  à  un 
faible  grossissement  :  on  aperçoit,  dans  toute  l'olive,  et  surtout 
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dans  ses  masses  grises,  des  vacuoles  plus  ou  moins  volumi- 
neuses, disséminées  çà  et  là  ;  ces  vacuoles,  à  un  fort  grossisse- 


FiG.  51  et  52.  —  (Coupes  histologiques  ;  coloration  Weigert-Pal). 
La  première  rîgure  passe  par  la  partie  moyenne  des  olives.  Elle  montre  la  démyélinisation 

considérable  des  fibres  intra  et  extra-olivaircs.   La  substance  réticulairo  est  également 

décolorée,  surtout  à  droite., 
La  deuxième  figure  passe  par  la  fin  des  olives.  La  démyélinisation  de  l'olivo  droite  persiste. 

ment,  sont  simplement  des  gaines   dilatées.  C'est  ainsi  que 
l'augmentation  de  volume  de  l'olive  droite,  visible  même  à  l'œil 
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nu,  est  principalement  sous  la  dépendance  de  cet  œdème  péri- 
vasculaire. 

Les  cellules  olivaires  ne  sont  pas  intactes.  Elles  apparaissent 
gonflées,  avec  un  protoplasma  surcoloré  par  le  picro-carmin, 
chargé  de  pigment  d'un  jaune  ambré;  le  noyau,  souvent  vési- 
culeux,  est,  le  plus  habituellement,  repoussé  à  la  périphérie. 
Ces  lésions  cellulaires  sont  incontestables  ;  mais,  remarquez-le 
bien,  elles  ne  sont  pas  destructives,  car  les  cellules  olivaires 
restent  vraiment  en  nombre  normal.  Toutes  ces  altérations 
dépendent  vraisemblablement  de  la  mauvaise  circulation  sur 
laquelle  j'appelais  votre  attention  il  y  a  un  instant. 

Enfin,  les  fibres  nerveuses  sont  démyélinisées  à  tous  les 
étages,  en  proportion  considérable.  Qu'il  s'agisse  des  fibres 
circum-olivaires,  qu'il  s'agisse  des  fibres  du  bile  ou  des 
collatérales  intercellulaires,  nous  constatons  partout  une 
grosse  décoloration  sur  les  coupes  colorées  par  l'hématoxyline 
de  Weigert-Pal.  Toutefois,  cette  démyélinisation  n'est  pas 
totale;  des  fibres,  parfaitement  conservées,  se  rencontrent  çà  et 
là,  à  tous  les  niveaux,  dans  toutes  les  couches  de  la  région  oli- 
vaire.  Histologiquement,  cette  démyélinisation  s'accompagne, 
sur  les  coupes  traitées  par  le  liquide  osmio-chromique,  de 
nombreuses  granulations,  assez  fines,  sans  doute  à  cause  du 
petit  volume  des  fibres  détruites.  Les  corps  granuleux  ne  font 
pas  défaut;  ils  existent,  assez  nombreux,  sur  les  mêmes  coupes, 
dans  la  gaine  adventice  des  vaisseaux  qu'ils  distendent. 

Ainsi  les  lésions  sont  complexes  dans  toute  la  hauteur  de 
l'olive  droite.  Il  s'agit  de  les  interpréter. 

Avons-nous  affaire  à  un  simple  prolongement  du  tubercule? 
Nous  ne  le  croyons  pas.  Les  coupes,  colorées  par  le  picro-carmin 
et  l'hématoxyline,  ne  nous  ont  présenté  nulle  part  les  éléments 
histologiques  caractéristiques  de  la  tuberculose,  nodulaire  ou 
infiltrée  :  pas  de  cellules  géantes,  pas  de  cellules  épithélioïdes, 
pas  de  caséification.  De  plus,  ce  tubercule  aurait  une  singu- 
lière localisation,  qui  suivrait  ainsi  toute  l'olive  et  l'olive  seule, 
sans  la  dépasser  jamais.  Enfin,  on  ne  voit  pas  trop  pourquoi  les 
cellules  seraient  conservées,  alors  que  les  fibres  nerveuses  sont 
détruites  en  si  grand  nombre. 

S'agit-il  dé  simples  troubles  circulatoires?  Ces  troubles 
existent,    je    vous    les    ai    déjà  mentionnés.   Mais    quand  ils 
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deviennent  agents  destructeurs  des  tissus,  ils  frappent  aussi 
bien  les  cellules  que  les  fibres.  De  plus,  le  mécanisme  est  uni- 
forme :  en  tout  cas,  il  y  a  infarctus  et  foyer  de  ramollissement. 
Dans  notre  olive,  nous  ne  rencontrons  vraiment  aucun  carac- 
tère histologique  capable  de  faire  admettre  un  foyer  de 
ramollissement. 

Il  ne  reste  plus  qu'une  dé  génération  secondaire  qui  puisse 
nous  expliquer  la  figure  histologique  présente.  Mais  est-ce  une 
dégénération  wallérienne,  est-ce  une  dégénération  rétrograde  ? 
Ce  dernier  point  mérite  d'être  élucidé,  car  sa  solution  décidera 
quelle  est  la  direction  réelle  des  fibres  olivaires.  A  ce  propos, 
il  est  nécessaire  de  rappeler  brièvement  les  deux  théories  sou- 
tenues sur  le  trajet  et  sur  les  connexions  des  fibres  olivaires.  Je 
n'entrerai  pas  dans  le  détail  des  preuves  et  arguments  ;  vous  le 
trouverez  dans  vos  ouvrages  d'anatomie,  et  notamment  dans  le 
dernier  livre  de  Kôlliker,  livre  écrit  avec  un  sens  critique  si 
remarquable. 

Parmi  les  anatomistes,  les  uns,  avec  Kôlliker,  soutiennent 
que  les  fibres  olivaires  sont  afférentes  :  parties  du  cervelet,  en 
une  région  encore  indécise,  elles  traversent  le  pédoncule  cérébel- 
leux inférieur,  la  substance  réticulaire,  s'entre-croisent  sur  la 
ligne  médiane  et  se  terminent  autour  des  cellules  de  l'olive  du 
côté  opposé.  —  Les  autres  pensent  que  ces  mêmes  fibres 
prennent  naissance  dans  l'olive  :  ce  sont  des  fibres  afférentes. 

Quoi  qu'il  en  soit,  tous  les  auteurs  sont  d'accord  sur  ce  fait  : 
les  fibres  olivaires  passent  par  le  corps  restiforme,  ou  pédoncule 
cérébelleux  inférieur.  Cette  situation,  admise  de  tous,  va  nous 
servir  à  trancher  le  point  de  savoir  si,  dans  notre  cas,  il  s'agit 
d'une  dégénération  wallérienne  ou  d'une  dégénération  rétro- 
grade. Sans  chercher  les  caractères  histologiques  différentiels 
des  deux  dégénérations,  je  vous  rappellerai  simplement  que,  sur 
un  même  système  de  fibres,  la  dégénération  rétrograde  est 
toujours  de  beaucoup  inférieure  à  la  dégénération  wallérienne  : 
or,  nos  préparations  et  nos  figures  montrent  indubitablement 
que  les  fibres  du  corps  restiforme  sont  à  peine  touchées,  tandis 
que  celles  de  l'olive  sont  excessivement  malades.  Nous  place- 
rons donc  la  dégénération  wallérienne  au  niveau  de  l'olive, 
et  la  dégénération  rétrograde  dans  le  corps  restiforme.  Cette 
conclusion  n'est  pas  un  simple  résultat  histologique  ;  car,  d'après 
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les  lois  mêmes  des  dégénérations,  le  sens  dans  lequel  se  fait  telle 
dégénération  wallérienne  indique  la  direction  des  faisceaux  mis 


FiG.  53  et  54.  —  Coupes  histologiques  ;  coloration  Weigert-Pal). 
Ces  deux  figures  montrent  la  tache  scléreuse   descendante  (a)   qui  existe   des  deux  côtés, 
surtout  à  droite,  sous  forme  d'un  croissant,  à  une  petite  distance  de  la  corne  antérieure. 
La  première  figura  passe  en  plein  entre-croisement  moteur;   la  deuxième  répond  à  la 
I"  racine  cervicale. 


à  l'étude.  En  l'espèce,  la  conclusion  que  je  viens  de  formuler 
démontre  que  les  fibres  olivaires  sont,  pour  la  plupart,  des 
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fibres    afférentes;    elles    vont  du    corps  restiforme    à  l'olive. 

Ainsi,  notre  cas  vient  à  l'appui  de  la  théorie  de  Kôlliker, 
Mais,  par  d'autres  côtés,  il  est  trop  complexe  pour  permettre 
des  déductions  précises  sur  le  nombre,  la  topographie  exacte,  le 
point  de  départ  de  ces  fibres  olivaires  afférentes. 

La  substance  réticulaire  est  démyélinisée  partiellement 
au-dessous  de  la  tumeur,  surtout  à  droite,  moins  à  gauche. 
Malheureusement,  aucune  systématisation  n'est  possible,  dans 
cet  amas  de  petits  fascicules,  placés  les  uns  à  côté  des  autres,  ou 
séparés  par  quelques  cellules  nerveuses  d'un  type  encore 
indécis.  Cepen- 
dant, cette  dé- 
géné  ration 
étendue  de  la 
substance  réti- 
culaire permet 
de  conclure 
qu'un  nombre 
assez  considé- 
rable de  ses  fas- 
cicules a  une 
direction  des- 
cendante. 

Une     troi- 
sième tache  de 

dégénération  secondaire  peut  être  suivie  jusqu'au  niveau  de  la 
moelle  cervicale  supérieure;  elle  existe  des  deux  côtés,  mais  elle 
prédomine  très  nettement  à  droite,  comme  il  est  facile  de  s'en 
rendre  compte,  par  les  figures  53  et  54.  Cette  tache  s'individua- 
lise, dès  l'entre-crôisement  moteur,  à  une  petite  distance  de  la 
corne  antérieure,  dont  elle  reste  toujours  séparée  par  une  bande 
de  fibres  noires;  elle  se  moule,  pour  ainsi  dire,  sur  cette  corne, 
et  prend  la  forme  d'un  croissant  dont  la  concavité  répond  à  la 
convexité  de  la  corne  de  substance  grise.  Elle  diminue  progres- 
sivement de  haut  en  bas  ;  elle  finit  par  disparaître  sous  la  forme 
d'une  petite  encoche  latérale,  au  niveau  de  la  deuxième  racine 
cervicale.  Plus  bas,  il  a  été  impossible  de  rencontrer  un  fasci- 
cule dégénéré,  sur  les  coupes  colorées  par  le  Weigert-Pal,  le 
picro-carmin  ou  le  Marchi  (fig.  55). 

15 


Fig.  5o.  —  Coloration  Weigert-Pal. 

Cette  coupe  passe  par   l'entrée   de  la  4=  racine   cervicale.   Toute 

tache  de  dégénération  descendante  a  disparu. 
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Quelle  est  la  signification  de  cette  tache  scléreuse?  S'agit-il 
des  fibres  dites  cérébelleuses  descendantes,  du  faisceau  central 
de  la  calotte  de  Bechterew,  des  fibres  acoustiques  descendantes 
etc.?  Toutes  ces  suppositions  sont  permises.  Malheureusement,  la 
trop  grande  étendue  de  la  tumeur  ne  permet  pas  de  formuler 
une  conclusion  ferme;  trop  de  masses,  blanches  ou  grises,  ont 
été  détruites  au  niveau  de  la  protubérance  ou  du  bulbe,  pour 
qu'il  soit  possible  d'attribuer  à  l'une  d'elles,  en  particulier, 
l'origine  de  la  tache  scléreuse  décrite  plus  haut. 

Les  dé  générations  ascendantes  nous  ont  paru  moins  indivi- 
dualisées que  les  dégénérations  descendantes  ;  elles  sont  moins 
totales,  également.  Elles  ont  été  étudiées  dans  la  protubérance 
annulaire  supérieure,  surtout  d'après  le  procédé  de  Marchi.  Les 
deux  rubans  de  Reil  (partie  médiane,  partie  latérale)  sont  dégé- 
nérés, principalement  à  droite;  mais  leur  dégénération  est 
incomplète  ;  beaucoup  de  fibres  saines  alternent  avec  les  fibres 
chargées  de  granulations  noires.  Le  faisceau  longitudinal 
postérieur  est  atteint,  surtout  dans  son  segment  interne  et  à 
droite.  Les  pédoncules  cérébelleux  supérieurs  et  les  fibres 
pyramidales  sont  absolument  intacts. 


Superposition  des  symptômes  et  des  lésions.  —  Une  dernière 
question  se  pose  :  comment  les  symptômes,  observés  pendant 
la  vie,  sont-ils  expliqués  par  la  tumeur  dont  nous  venons  d'étu- 
dier la  topographie  et  les  dégénérations  secondaires?  Cette  dé- 
monstration vaut  la  peine  d'être  faite;  elle  vous  permettra,  une 
fois  de  plus,  d'apprécier  l'importance  des  symptômes  dits  loca- 
lisateurs,  lorsque  le  médecin  cherche  à  reconnaître  le  siège 
d'une  tumeur  cérébrale  ;  elle  vous  prouvera  aussi  que  les  efforts 
du  clinicien  sont  récompensés,  quand  il  a,  prudemment  et  logi- 
quement, raisonné  le  diagnostic  de  la  localisation. 

Je  vous  rappelle  encore  une  fois  sommairement  les  symp- 
tômes réalisés  par  le  malade  quand  il  vous  fut  présenté  : 

A  DROITE  :  une  paralysie  faciale  périphérique  totale,  accom- 
pagnée d'une  atrophie  très  manifeste  des  muscles  paralysés  ; 

Une  paralysie  et  une  hémiatrophie  de  la  langue; 

Une  paralysie  de  la    VI"  paire,  avec  diplopie  homonyme  et 
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paralysie  associée  des  mouvements  latéraux  des  yeux.  Cette 
paralysie  avait  débuté  par  la  perte  du  mouvement  de  latéralité 
à  droite,  alors  que  la  convergence  et  les  autres  mouvements 
physiologiques  du  globe  oculaire  étaient  conservés  ; 

Une  surdité  'presque  complète  à  droite;  de  même,  \?i. sensibi- 
lité gustative  paraissait  abolie  de  ce  côté. 

A  GAUCHE  :  des  troubles  delà  sensibilité  subjective  dans  les 
membres,  et  un  certain  degré  d'hémiplégie  motrice,  avec  de  la 
titubation,  et  un  état  vertigineux  presque  continuel. 

Considérons  les  paralysies,  à  droite,  du  nerf  facial,  de  l'hy- 
poglosse, du  moteur  oculaire  externe;  rappelons-nous  que  les 
deux  premières  s'accompagnaient  d'une  atrophie  musculaire 
spéciale,  avec  réaction  de  dégénérescence.  Ainsi  caractérisées, 
elles  répondent  aux  types  des  paralysies  dites  nucléaires,  ou 
des  paralysies  périphériques;  en  conséquence,  leur  lésion  doit 
être,  comme  je  l'avais  fait  ressortir  au  début  de  ma  leçon,  une 
destruction  des  noyaux  d'origine  et  des  filets  radiculaires.  Or, 
que  voyons-nous  sur  les  figures  dessinées  d'après  les  prépara- 
tions histologiques?  La  tumeur  occupe  surtout  la  partie  latérale 
droite  du  segment  protubérantiel  situé  au-dessous  de  l'entrée 
de  la  YI°  paire;  à  ce  niveau,  elle  détruit  nécessairement  les 
noyaux  d'origine,  et  leurs  filets  émergents,  des  VP  et 
VIP  paires,  dont  vous  connaissez  les  connexions  anatomiques 
étroites  sous  le  plancher  du  IV*^  ventricule,  juste  au-dessus  des 
barbes  du  calamus  scriptorius,  là  oii  nous  avions  constaté,  à 
l'œil  nu,  de  petites  cavernules  développées  en  pleine  masse 
caséeuse.  Pour  la  XIP  paire,  l'explication  est  aisée  :  sur  les 
figures,  vous  pouvez  voir  le  tubercule  descendre  jusqu'au  niveau 
du  segment  supérieur  de  l'olive  bulbaire;  mais,  à  ce  niveau, 
il  coupe  nécessairement  les  filets  radiculaires  supérieurs  du 
nerf  grand  hypoglosse,  et  ainsi  s'est  produite,  chez  notre 
malade,  l'atrophie  avec  paralysie  de  la  moitié  latérale  droite  de 
la  langue.  Par  suite  de  la  disposition  très  spéciale  du  tubercule 
dans  son  segment  inférieur,  il  n'est  donc  point  nécessaire  de 
supposer  l'existence  de  deux  tumeurs,  comme  j'avais  cru  devoir 
le  faire  lors  de  ma  discussion  sur  la  topographie  exacte  de  la 
néoplasie. 

La  surdité  et  Vagueusie,  à  droite,  se  comprennent  tout  na- 
turellement, si  l'on  réfléchit  au  développement  considérable  de 
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la  masse  caséeuse  au  niveau  des  noyaux  acoustiques,  et  dans 
la  portion  supérieure  du  noyau  du  glosso-pharyngien. 

A  gauche,  nous  avions  relevé  pour  les  membres  un  certain 
degré  d'hémiplégie.  Ainsi,  les  nerfs  crâniens  étant  pris  du  côté 
droit,  nous  avions  affaire  à  une  paralysie  alterne;  je  faisais 
observer,  une  fois  de  plus,  que  la  constatation  d'une  paralysie 
de  ce  genre  doit  immédiatement  éveiller  dans  l'esprit  du  méde- 
cin l'idée  d'une  lésion  de  la  région  protubérantielle.  Si  vous 
vous  rappelez  vos  notions  d'anatomie,  une  lésion  ainsi  placée 
est  seule  capable  de  frapper  les  nerfs  crâniens  d'un  côté,  et 
les  nerfs  des  membres,  du  côté  opposé  :  ce  à  cause  du  siège  dif- 
férent de  l'entre-croisement,  pour  ces  deux  catégories  de  nerfs. 
Notre  cas  vérifie  encore  l'exactitude  de  la  loi,  car  le  tubercule 
cesse  bien  au-dessus  de  la  décussation  des  fibres  pyramidales 
qui  se  rendent  aux  membres,  et  il  n'intéresse  ces  fibres  que 
dans  la  région  protubérantielle  ;  il  remplit  donc  très  exacte- 
ment les  conditions  exigées  pour  la  production  d'une  paralysie 
alterne.  Quant  à  l'hémianesthésie  gauche,  d'ailleurs  légère, 
elle  est  suffisamment  justifiée  par  la  lésion  du  ruban  de  Reil  à 
droite. 

La  titubation  du  type  cérébelleux,  observée  chez  notre  ma- 
lade, s'explique  par  l'irritation  et  la  destruction  des  fibres  pédon- 
culaires  moyennes,  peut-être  aussi  par  la  grosse  dégénération 
des  fascicules  de  l'olive  droite.  Sur  ce  point,  toutes  les  hypo- 
thèses sont  encore  permises  ;  car  on  ignore  le  substratum  anato- 
mique  exact  de  la  titubation  dite  cérébelleuse.  Notre  cas  doit 
être  retenu  à  cause  de  la  localisation  exclusivement  protubéran- 
tielle de  la  tumeur. 

Un  dernier  symptôme  mérite  une  mention  à  part  :  nous 
voulons  parler  de  la  perte  des  mouvements  de  latéralité,  à 
droite.  Nous  avons  déjà  rappelé,  au  cours  de  notre  précédente 
leçon,  l'hypothèse  d'après  laquelle  un  filet  anastomotique  uni- 
rait le  noyau  du  nerf  moteur  oculaire  externe  d'un  côté  au 
muscle  droit  interne  du  côté  opposé,  pour  permettre  la 
contraction  synergique  des  deux  muscles,  dans  le  mouve- 
ment de  latéralité.  Notre  cas  confirme  absolument  cette  hypo- 
thèse, puisque  seul  le  noyau  du  moteur  oculaire  externe  était 
détruit.  Nous  aurions  voulu  pouvoir  suivre,  sur  les  coupes  supé- 
rieures, le  filet  anastomotique  dégénéré,  mais  le  grand  nombre 
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des  fascicules  ascendants  atteints  de  dégénération  secondaire 
a  rendu  cette  recherche  absolument  vaine'. 

1.  Les  nécessités  du  tirage  nous  ont  obligés  à  renvoyer  à  cette  place  la  relation 
de  l'examen  des  centres  nerveux  de  la  malade  qui  a  lait  l'objet  de  la  leçon  VI. 
Les  résultats  de  cet  examen  confirment,  ainsi  que  l'on  va  voir,  le  diagnostic  porté 
du  vivant  de  la  malade  : 

L'examen  de  l'encéphale,  pratiqué  à  l'état  frais,  montre  une  tumeur  déve- 
loppée au  niveau  de  la  portion  antéro-inférieure  des  deux  hémisphères  cérébelleux. 


FiG.  50.  —  (D'aprùs  nature).  —  Face  inférieure  de  l'encépliale. 

La  tumeur  (T)  est  bilatérale,  développée  aux  dépens  du  segment  antérieur  de  chaque  hémisphère  cérébelleux 
Écrasement  de  la  protubérance  qui  s'est  allongée  dans  le  sens  vertical  (P).  Nodosités  fibreuses  (a.a) 
sur  les  filets  émergents  de  quelques  nerfs, 


Le  dessin  ci-joint,  fait  par  M.  Vincent  sur  la  pièce  fraîche,  permet  de  se  rendre  un 
compte  très  exact  de  la  topographie  du  néoplasme  et  des  déformations  considé- 
rables, secondaires,  qu'il  a  déterminées  du  côté  des  organes  voisins.  Chaque 
hémisphère  cérébelleux  est  coiffé,  dans  son  segment  antérieur,  d'une  masse  grosse 
comme  une  petite  mandarine,  irrégulièrement  bosselée,  dure,  un  peu  jaunâtre 
par  places.  Ces  masses  se  sont  creusé,  à  droite  et  à  gauche,  une  logette  dans  la 
partie  latérale,  correspondante,  de  la  protubérance  annulaire.  Cette  poi'tion  de 
l'isthme  apparaît  comme  étirée,  très  allongée  dans  le  sens  vertical,  par  suite  de 
la  pression  énorme  exercée  sur  ses  parties  latérales.  Les  pédoncules  cérébelleux, 
moyen,  supérieur  ou  inférieur,  sont  certainement  atteints  ;  le  pédoncule  moyen, 
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notamment,  se  reconnaît  difficilement;  la  tumeur  parait  s'être  développée  sur- 
tout au  niveau  de  la  région  des  pédoncules.  Les  nerfs  crâniens  bulbaires  sont 
atrophiés,  en  masse,  des  deux  côtés.  La  111=  paire  et  la  IV"  présentent  de  petites 
nodosités  dures,  fibreuses,  appendues  à  leurs  filets  émergents.  Les  deux  nerfs 
optiques  sont  grisâtres  et  atrophiés.  Tous  les  ventricules  sont  dilatés,  même  le 
IIP  ventricule,  dont  le  volume  atteint  celui  d'une  noix.  L'évolution  de  la  tumeur 
cérébelleuse  a  déterminé,  au  niveau  de  la  base  de  l'isthme  de  l'encéphale  et  de  ses 
nerfs,  une  méningite  scléreuse,  très  nette,  caractérisée  par  des  néo-membranes 
qui  recouvrent  tous  les  organes  de  la  région  (protubérance  ;  bulbe  ;  filets  nerveux 
et  vaisseaux).  —  Cet  examen,  fait  à  l'oeil  nu,  et  le  dessin  qui  l'accompagne,  sont 
simplement  destinés  à  donner  la  topographie  de  la  tumeur  cérébelleuse.  L'étude 
histologîque,  pratiquée  ultérieurement,  renseignera  sur  la  nature  du  néoplasme  et 
sur  les  masses,  blanches  ou  grises,  détruites  au  cours  de  son  évolution. 


XIII 

DIAGNOSTIC    DES   TUMEURS    CÉRÉBRALES 

(DIAGNOSTIC   GÉNÉRAL) 


Sommaire.  —  Objet  de  la  lei;on  et  de  celle  qui  va  suivre.  —  Fréquence  relative  des 
différentes  variétés  de  tumeurs  intracràniennes  ;  ses  rapports  avec  le  pronostic 
et  le  traitement.  —  Siège  d'élection  des  différentes  variétés  de  tumeurs  de 
l'encéphale.  —  Circonstances  propres  à  faire  soupçonner  l'existence  d'une 
tumeur  tuberculeuse,  ou  d'une  tumeur  syphilitique,  d'une  tumeur  maligne 
parasitaire,  anévrysmale.  —  Éléments  symptomatiques  du  diagnostic  des 
tumeurs  cérébrales  ;  ils  sont  de  deux  ordres  :  les  uns  sont  en  rapport  avec  une 
compression  générale  du  contenu  de  la  boîte  crânienne  ;  les  autres  sont  des 
symptômes  locaux.  —  Symptômes  de  la"  première  catégorie  :  Céphalalgie  ;  ses 
caractères.  —  Vomissements,  leur  nature.  —  Convulsions  ;  elles  sont  de  deux 
espèces.  —  Torpeur  intellectuelle.  —  Modifications  du  pouls  et  de  la  respira- 
tion. —  Stase  papillaire  ;  son  extrême  fréquence  dans  les  cas  de  tumeurs  intra- 
cràniennes ;  —  son  mécanisme  pathogénique. 


Messieurs, 

Un  heureux  hasard,  je  dis  heureux  au  point  de  vue  de 
votre  instruction,  m'a  fourni  l'occasion  de  vous  présenter  une 
série  de  cas  de  tumeurs  cérébrales,  dont  je  vous  ai  fait  ressortir 
l'intérêt  :  tumeurs  de  la  zone  rolandique,  tumeur  du  centre 
ovale,  tumeur  de  la  base,  tumeurs  du  cervelet,  tumeurs  de  la 
région  bulbo-protubérantielle.  J'ai  consacré  à  l'étude  de  ces 
faits  une  série  de  leçons  dans  lesquelles  je  me  suis  surtout 
attaché  à  vous  initier  au  diagnostic  général  des  tumeurs  intra- 
cràniennes et  à  leur  diagnostic  de  localisation,  considérés  dans 
leurs  rapports  avec  le  pronostic  et  le  traitement.  Mon  intention 
est  de  faire  la  synthèse  de  ces  études  partielles,  et  de  les  com- 
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pléter  par  deux  ou  trois  leçons,  consacrées  à  développer  des 
vues  d'ensemble  sur  la  fréquence  relative  des  principales  variétés 
de  tumeurs  de  l'encéphale,  sur  leurs  sièges  de  prédilection, 
sur  la  conduite  générale  à  tenir  pour  arriver  à  diagnostiquer 
aussi  rigoureusement  que  possible  leur  topographie  et  leur 
nature.  Je  terminerai  par  quelques  considérations  générales 
sur  le  pronostic  et  les  indications  opératoires. 


Voyons  un  peu  ce  que  nous  savons  touchant  la  fréquence 
relative  des  dififérentes  variétés  de  tumeurs  intra-crâniennes. 

Sachez  d'abord  qu'il  n'est  presque  pas  de  variété  de  tumeur, 
qui  respecte  l'encéphale.  Mais  tandis  que  certaines  variétés  de 
néoplasmes  ne  se  rencontrent  dans  la  boîte  crânienne  qu'à 
titre  de  trouvailles  exceptionnelles,  à  titre  de  curiosités  ana- 
tomo-pathologiques,  —  tels  les  lipomes,  les  psammomes,  les 
papillomes,  les  cholestéatomes,  les  kystes  dermoïdes,  les 
tumeurs  osseuses,  —  d'autres  y  élisent  domicile  avec  une  fré- 
quence relativement  grande.  C'est  ce  qui  arrive  pour  le  tuber- 
cule, le  syphilome,  le  gliome,  le  sarcome.  Entre  ces  deux 
groupes  se  placent,  eu  égard  à  leur  fréquence,  le  carcinome,  le 
fibrome,  certaines  tumeurs  parasitaires,  et  les  tumeurs  ané- 
vrysmales. 

L'âge  a  une  réelle  influence  sur  la  fréquence  relative  avec 
laquelle  une  même  variété  de  tumeurs  se  localise  dans  l'encé- 
phale. Ainsi  tous  les  auteurs  sont  d'accord  pour  reconnaître  que 
dans  l'enfance  et  dans  l'adolescence,  le  tubercule  est  de  beau- 
coup la  plus  fréquente  des  variétés  de  tumeurs  cérébrales.  Chez 
l'adulte,  c'est  le  syphilome  et,  presque  sur  le  même  plan,  le 
gliome  et  le  sarcome,  qui  l'emportent  comme  fréquence.  Dans 
ce  même  ordre  de  considérations,  je  crois  devoir  ajouter  que  le 
carcinome  de  l'encéphale  est  bien  rarement  primitif,  et  que, 
d'autre  part,  les  anévrysmes  ne  se  développent  guère  dans  la 
boîte  crânienne  que  passé  l'âge  mûr. 

Voilà  des  indications  générales  dont  vous  aurez  à  tenir 
compte,  lorsque  vous  serez  appelés  à  vous  prononcer  sur  la 
nature  d'une  tumeur  présumée  de  l'encéphale.  Or  vous  savez 
déjà  que  la  question  de  pronostic  et  la  question  de  thérapeutique 
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s'enchaînent  étroitement  à  cette  question  de  nature.  Il  est  des 
néoplasmes  qui  évoluent  avec  une  rapidité  beaucoup  plus 
grande  que  d'autres,  et  qui  sont  connus  pour  amener  beaucoup 
plus  rapidement  une  issue  fatale,  quand  ils  siègent  dans  la 
boîte  crânienne.  D'autre  part,  seuls  les  syphilomes  sont  justi- 
ciables, dans  une  certaine  mesure,  des  ressources  de  la  théra- 
peutique interne,  représentées  en  l'espèce  par  la  médication 
spécifique. 

* 
*    * 

Pronostic  et  traitement  sont  aussi  dans  une  étroite  dépen- 
dance par  rapport  au  siège  des  néoplasmes  intra-crâniens. 
Là-dessus  je  me  suis  déjà  expliqué  à  propos  des  divers  cas  de 
tumeur  de  l'encéphale,  que  j'ai  étudiés  dans  de  précédentes 
leçons.  Laissez-moi  seulement  vous  rappeler  que  les  diverses 
régions  de  l'encéphale  ont  une  importance  fonctionnelle  très 
dissemblable.  A  côté  des  zones  dites  muettes,  dont  l'irritation  et 
la  désorganisation  ne  donnent  pas  lieu  à  des  manifestations 
appréciables,  ou  donnent  lieu  seulement  à  des  manifestations 
diffuses,  sans  caractère  spécifique,  nous  en  avons  d'autres, 
préposées  à  des  fonctions  bien  déterminées,  et  qui  réagissent 
d'une  façon  tout  à  fait  particulière  aux  causes  d'irritation  ou 
de  destruction  qui  s'excercent  sur  elles.  Au  nombre  de  ces 
territoires,  il  en  est  dont  la  suppression  fonctionnelle  est  incon- 
ciliable avec  la  persistance  de  la  vie;  ils  occupent  la  région 
bulbo-protubérantielle.  Une  tumeur  qui  siège  dans  ces  parages 
aura  donc,  toutes  choses  égales  d'ailleurs,  une  gravité  bien  plus 
grande  qu'une  tumeur  développée  dans  une  zone  muette,  ou 
qui  est  en  rapport  avec  un  territoire  préposé  à  l'innervation 
motrice  ou  sensitive  d'un  membre  ou  d'un  segment  de  membre. 

Voilà  un  premier  point  de  vue  à  prendre  en  considération, 
mais  ce  n'est  pas  le  seul.  Cette  question  de  siège  mérite  de 
nous  intéresser  eu  égard  à  ses  rapports  avec  l'intervention 
chirurgicale.  La  chirurgie  intra-crânienne  compte  aujourd'hui 
à  son  actif  un  certain  nombre  de  succès,  qui  se  rapportent  à  des 
extirpations  de  tumeurs  cérébrales.  Je  ne  crois  pas  m'aven- 
turer  en  ajoutant  que  plus  nombreuses  encore  sont  les  tenta- 
tives du  même  ordre,  qui  ont  abouti  à  des  échecs.  Eh  bien^ 


234         CLINIQUE     DES     3IALADIES     DU     SYSTÈME     KERVEUX. 

l'habileté  des  opérateurs  n'entre  presque  pas  en  ligne  de  compte, 
lorsqu'on  fait  la  part  des  différentes  circonstances  auxquelles 
sont  imputables  ces  échecs.  On  n'en  saurait  dire  autant  du  siège 
des  néoplasmes  intra-crâniens  ;  son  importance  est  capitale. 
Aussi  bien,  dans  les  seuls  cas  oi^i  une  tumeur  intra-crânienne 
occupe  un  siège  superficiel  et  facilement  accessible  du  dehors, 
l'intervention  chirurgicale  est  légitime,  comme  offrant  des 
chances  réelles  de  succès.  Je  viens  d'énoncer  une  condition 
nécessaire,  mais  elle  n'est  pas  forcément  suffisante. 

Vous  concevez  dès  lors  l'intérêt  pratique  qu'offre  la  con- 
naissance des  sièges  d'élection  des  principales  variétés  de 
tumeurs  encéphaliques.  Vous  saurez  donc  que  les  tubercules  ont 
pour  sièges  de  prédilection,  le  cervelet,  la  protubérance,  l'espace 
interpédonculaire,  la  zone  rolandique,  et  plus  spécialement  le 
territoire  qui  englobe  le  centre  moteur  du  membre  inférieur. 
J'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  parler  de  l'explication  proposée 
par  MM.  Soucques  et  J.  Gharcot,  pour  rendre  compte  de  cette 
dernière  localisation. 

Vous  saurez  ensuite  que  le  sarcome  vrai,  qui  peut  être 
d'origine  métastatique,  affecte  une  prédilection  pour  la  région 
basilaire.  Souvent,  du  reste,  il  part  des  os  de  la  base,  princi- 
palement du  temporal. 

Le  giiome  et  le  glio-sarcome  se  développent  de  préférence 
dans  les  hémisphères  cérébraux,  soit  qu'ils  envahissent  d'abord 
la  région  corticale,  soit  qu'ils  se  développent  en  plein  centre 
ovale.  Retenez  encore  que  les  néoplasmes  de  cette  nature  ont 
une  tendance  marquée  à  envahir  les  cavités  de  l'épendyme. 

Les  syphilomes  sont  essentiellement  des  néoplasies  super- 
ficielles, en  raison  de  leur  origine  habituellement  méningée  ou 
vasculaire.  Il  est  très  rare  de  rencontrer  des  gommes  centrales; 
habituellement  les  néoplasmes  syphilitiques  qui  se  développent 
dans  la  boîte  crânienne  siègent  dans  les  méninges  ou  à  la  sur- 
face de  l'écorce  des  hémisphères  cérébraux.  Grâce  à  cela,  ils 
sont  souvent  énucléables. 

Les  carcinomes  n'ont  pas  de  siège  de  prédilection.  Je  vous  ai 
dit  que  dans  la  très  grande  majorité  des  cas  ils  ne  se  développent 
dans  l'encéphale  qu'à  titre  de  productions  métastatiques. 

Les  anévrysmes  intra-crâniens,  plus  fréquents  à  gauche  qu'à 
droite,  si  l'on  s'en  rapporte  à  certaines  statistiques,  prennent 
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principalement  naissance  aux  dépens  du  tronc  basilaire,  des 
cérébrales  moyennes,  des  cérébrales  antérieures,  des  carotides 
internes  et  des  sylviennes. 

Les  an^^iomes,  autres  tumeurs  vasculaires,  sont  également 
à  siège  superficiel. 

Enfin  les  tumeurs  parasitaires,  qui  sont  représentées  par  le 
cysticerque,  beaucoup  plus  rarement  par  le  kyste  échinocoque, 
ont  pour  siège  de  prédilection  les  méninges  de  la  convexité  du 
cerveau,  ainsi  que  les  ventricules;  plus  rarement  on  les  ren- 
contre dans  l'épaisseur  des  hémisphères.  Le  plus  souvent  ces 
tumeurs  se  développent  dans  les  mailles  de  l'arachnoïde  et  de 
la  pie-mère. 


Des  notions  générales  que  je  viens  de  vous  rappeler,  il  y  a 
lieu  de  tirer  certaines  conclusions,  eu  égard  à  la  conduite  à 
tenir  en  présence  d'un  malade  chez  lequel  vous  soupçonnez 
l'existence  d'une  tumeur  cérébrale,  d'une  tumeur  intra-crâ- 
nienne,  lorsque  vous  voulez  vous  faire  une  opinion  raisonnée 
sur  la  nature  du  néoplasme. 

S'agit-il  d'un  enfant,  d'un  adolescent,  d'une  personne  jeune, 
qui  n'a  pas  encore  atteint  la  trentaine?  Les  simples  considé- 
rations d'âge  devront  vous  suggérer  des  présomptions  dans  le 
sens  d'une  origine  tuberculeuse  de  la  néoplasie.  Vous  aurez  dès 
lors  à  rechercher  jusqu'à  quel  point  les  antécédents  personnels 
et  familiaux  du  sujet  appuient  ces  présomptions  :  Y  a-t-il  eu  des 
tuberculeux  dans  la  famille  de  celui-ci? —  et  vous  comprenez 
bien  qu'en  cette  circonstance  le  degré  de  parenté  importe  au 
plus  haut  degré;  —  la  tuberculose  a-t-elle  fait  mourir  un 
des  ascendants  directs,  ou  encore  un  ou  plusieurs  collatéraux, 
frères  ou  sœurs  du  malade?  Si  oui,  vous  serez  autorisés  à  voir 
dans  celui-ci  un  sujet  prédisposé  aux  atteintes  de  l'infection 
tuberculeuse.  Le  malade  a-t-il  lui-mêQie  déjà  présenté  des 
accidents  susceptibles  d'être  considérés  comme  des  détermi- 
nations locales  de  la  tuberculose  :  bronchites  répétées  chez  un 
sujet  débile  et  souffreteux,  abcès  froids,  mal  de  Pott,  engor- 
gements ganglionnaires,  et  surtout  engorgements  ganglion- 
naires suppures,  végétations  adénoïdes?  Si  oui,  vos  premières 
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présomptions  gagnent  beaucoup  en  poids,  surtout  quand  la 
localisation  de  la  tumeur  répond  à  ce  qu'elle  est  ordinairement 
dans  les  cas  de  tubercules  intra-crâniens,  autrement  dit  quand 
il  s'agit  d'une  tumeur  du  cervelet,  ou  d'une  tumeur  de  la  pro- 
tubérance, ou  d'une  tumeur  de  la  zone  rolandique,  dont  l'action 
pathogène  s'exerce  d'une  façon  prépondérante  sur  le  centre 
moteur  du  membre  inférieur. 

Rappelez-vous  à  ce  propos  un  malade  au  cas  duquel  j'ai 
consacré  tout  dernièrement  une  de  mes  leçons  du  vendredi'. 
Son  père  et  un  de  ses  frères  avaient  été  emportés  par  la  tuber- 
culose pulmonaire.  Le  malade  avait  eu,  pour  sa  part,  à  l'âge  de 
5  ans,  deux  abcès  froids  au  bras  et  à  l'avant-bras  gauche, 
c'est-à-dire  des  accidents  de  tuberculose  locale.  A  l'époque  de 
la  conscription,  il  avait  été  reconnu  impropre  au  service  mili- 
taire. Plus  tard  il  avait  contracté  une  pleurésie  chronique, 
vraisemblablement  tuberculeuse.  Enfin  un  de  ses  enfants  avait 
eu  également  des  abcès  froids,  vers  l'âge  de  5  ans.  Eh  bien,, 
ce  malade  avait  été  pris  subitement,  à  l'âge  de  30  ans,  d'une 
attaque  d'épilepsie  jacksonienne,  suivie  de  plusieurs  autres,  à 
des  intervalles  de  temps  assez  longs,  et  qui  avaient  laissé  à  leur 
suite  une  hémiplégie  droite,  doublée  d'une  contracture  des 
membres  paralysés.  Avec  cela  le  malade  était,  devenu  en  proie 
à  des  maux  de  tête  extrêmement  violents.  11  présentait  des 
troubles  de  la  vue  en  rapport  avec  une  atrophie  des  nerfs 
optiques*  Il  était  tombé  dans  un  état  de  torpeur  profonde.  Vous 
vous  rappelez  peut-être  que  nous  avons  diagnostiqué  chez  lui 
une  tumeur  de  la  zone  rolandique  gauche,  agissant  plus  spécia- 
lement sur  le  centre  moteur  du  membre  inférieur,  parla  double 
raison  que  les  attaques  convulsives  avaient  toujours  eu  un 
début  crural  et  qu'elles  s'étaient  quelquefois  réduites  à  des 
secousses  convulsives  de  la  jambe  droite. 

* 
*   * 

En  présence  d'un  sujet  jeune,  qui  n'a  pas  encore  dépassé 
l'âge  de  l'adolescence,  qui  présente  des  manifestations  en 
rapport  évident  avec  une  tumeur  intra-crânienne,  une  autre 

1.  Voir  la  leçon  I. 
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préoccupation  d'ordre  étiologique  doit  se  présenter  à  votre 
esprit,  surtout  quand  rien  dans  les  antécédents  familiaux  ni 
dans  le  présent  et  dans  le  passé  de  votre  malade  n'autorise  le 
soupçon  d'une  intervention  de  la  tuberculose  dans  le  dévelop- 
pement de  la  néoplasie.  Vous  devez  vous  demander  si  celle-ci 
ne  se  serait  peut-être  pas  développée  à  titre  de  manifestation 
de  la  syphilis  héréditaire.  Pour  trouver  réponse  à  cette  ques- 
tion, vous  aurez  à  vous  enquérir  de  l'existence  éventuelle  de 
l'un  ou  de  l'autre  des  stigmates  de  l'hérédo-syphilis.  Vous 
devez  savoir  que  sous  ce  nom  on  a  coutume  de  désigner  des 
manifestations  qui,  les  unes,  se  montrent  aux  téguments,  — 
plaques  muqueuses  au  voisinage  immédiat  des  orifices  naturels, 
pemphigus,  roséole,  érythèmes,  psoriasis,  coryza  syphilitique; 

—  d'autres,  du  côté  des  productions  épidermiques  —  calvitie, 
onyxis,  implantation  vicieuse  des  dents  [dents  crHutchinson)\ 

—  d'autres,  du  côté  des  yeux,  —  kératite,  rétinite  pigmen- 
taire,  choroidite  ;  —  du  côté  du  squelette,  —  déformation  du 
crâne,  dite  natiforme,  renflement  des  extrémités  osseuses, 
décollements  épiphysaires,  exostoses;  —  d'autres  encore  du 
côté  des  viscères, — hépatite  interstitielle,  dégénérescence  syphi- 
litique du  testicule,  des  reins,  etc.,  sans  compter  les  arrêts  de 
développement  partiels,  et  cet  habitus  extérieur,  qui  donne  aux 
produits  de  la  syphilis  héréditaire  l'aspect  de  vieillards  avant 
l'âge. 

Chez  l'adulte,  le  soupçon  d'une  origine  syphilitique  possible 
de  la  tumeur  doit  toujours  venir  à  l'esprit,  alors  même  que  rien 
dans  les  allures  de  la  maladie  n'est  propre  à  éveiller  un  soupçon 
de  cette  nature;  cela,  parce  que,  je  vous  le  répète,  les  tumeurs 
syphilitiques  sont,  de  toutes  les  variétés  de  néoplasmes  intra- 
crâniens,  les  seuls  sur  lesquels  nous  ayons  prise  avec  les  res- 
sources de  la  thérapeutique  interne.  11  est  arrivé  que  dans  des  cas 
oiî  rien  n'autorisait  à  prévoir  un  pareil  résultat,  l'institution  d'un 
traitement  iodo-mercuriel  énergique  ait  dissipé  des  accidents 
en  rapport  indéniable  avec  une  néoplasie  intra-crànienne.  Rai- 
son de  plus  de  rechercher  les  circonstances  qui,  en  légitimant 
le  soupçon  de  l'origine  de  la  tumeur,  autorisent  du  même  coup, 
si  elles  ne  le  commandent,  un  essai  de  traitement  spécifique. 
Ces  circonstances  sont  de  deux  ordres. 

Il  y  a  d'abord  celles  qui  se  rapportent  à  la  possibilité  d'une 
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infection  syphilitique  antécédente  :  le  sujet  avoue  avoir  eu  un 
chancre.  11  se  rappelle  avoir  présenté  des  accidents  secondaires. 
Ou  bien  il  ne  se  connaît  pas  de  semblables  antécédents;  c'est 
à  vous  d'en  tirer,  par  un  interrogatoire  bien  conduit,  des  ren- 
seignements propres  à  vous  éclairer  à  cet  égard,  c'est  à  vous 
de  rechercher  avec  soin  les  traces  encore  existantes  des  mani- 
festations superficielles  de  la  syphilis  :  engorgements  ganglion- 
naires indolents,  cicatrice  de  chancre  induré,  cicatrices  de 
syphilides  cutanées,  exostoses  du  tibia,  de  la  voûte  palatine,  du 
crâne,  effondrement  du  dos  du  nez,  gommes  superficielles,  acné 
rebelle,  localisée  dans  la  région  des  lombes,  etc.,  etc. 

11  y  a  ensuite  les  circonstances  qui  se  rapportent  aux  allures 
cliniques  du  cas,  allures  qui  traduisent  une  grande  mobilité  des 
symptômes,  et  pour  certains  d'entre  eux,  pour  les  maux  de  tête 
notamment,  une  tendance  aux  exacerbations  nocturnes.  Des 
paralysies,  et  plus  particulièrement  des  paralysies  des  muscles 
de  l'œil,  partielles  ou  parcellaires,  c'est-à-dire  n'intéressant 
qu'un  ou  deuxmuscles,  apparaissent  et  disparaissent  du  jour  au 
lendemain,  se  reproduisent,  se  remplacent  les  unes  les  autres; 
c'est  le  propre  des  paralysies  syphilitiques.  Cette  même  mobilité 
d'allure  se  retrouve  dans  les  résultats  de  la  périoptométrie,  de 
l'examen  de  l'acuité  visuelle,  dans  l'état  des  facultés  intellec- 
tuelles, etc.  Quand  elle  se  rencontre  avec  des  céphalées  nocturnes, 
l'épreuve  du  traitement  spécifique  s'impose  et  tranchera  le  plus 
souvent  la  ciuestion  de  diagnostic,  par  la  rapidité  avec  laquelle 
elle  dissipera  les  manifestations  plus  ou  moins  récentes  d'un 
syphilome  intra-crânien. 

* 
*   * 

Il  va  sans  dire  que  l'existence  d'un  carcinome,  d'un  sarcome, 
en  toute  autre  région  du  corps,  est  un  argument  en  faveur  de 
la  nature  identique  de  la  tumeur  intra-crânienne^  chez  un  sujet 
qui  présente  les  symptômes  d'une  tumeur  cérébrale. 

Il  n'est  pas  jusqu'à  la  profession  qui,  dans  certaines  cir- 
constances, ne  puisse  vous  mettre  sur  la  piste  delà  nature  vrai- 
semblable d'une  tumeur  intra-crânienne.  Je  fais  allusion  aux 
cas  où  les  symptômes  d'une  tumeur  intra-crânienne  se  présentent 
chez  un  sujet  employé  à  l'abatage  et  au  dépeçage  des  moutons. 
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Dans  ces  conditions,  vous  devrez  toujours  avoir  présente  à  l'es- 
prit la  possibilité  d'une  infection  par  le  cysticerque;  vous 
n  ignorez  pas,  je  suppose,  la  fréquence  avec  laquelle  ce  genre 
de  parasite  se  rencontre  chez  les  animaux  de  l'espèce  ovine. 

Enfin  le  soupçon  d'une  tumeur  anévrysmale  devra  vous  ve- 
nir à  l'esprit,  lorsque  le  malade  a  dépassé  l'âge  mûr  et  qu'il 
est  manifestement  athéromateux,  surtout  quand  l'alcoolisme  et 
la  syphilis  sont  en  cause. 


Voyons  maintenant  quelles  sont  les  circonstances  cliniques 
susceptibles  de  vous  amener  à  soupçonner  ou  à  diagnostiquer 
une  tumeur  cérébrale. 

A  maintes  reprises  déjà,  j'ai  eu  l'occasion  de  vous  dire  que 
les  symptômes  des  tumeurs  intra-crâniennes  sont  de  deux 
ordres  : 

Il  en  est  qui  s'observent  avec  des  tumeurs  encéphaliques  de 
n'importe  quel  siège;  on  leur  attribue  comme  cause  principale, 
sinon  unique,  la  diminution  d'espace,  qui  résulte  du  dévelop- 
pement d'un  néoplasme  dans  une  cavité  inextensible  telle  que 
la  boîte  crânienne,  et  qui  entraîne  à  son  tour  une  compression 
générale  du  contenu  de  cette  boîte. 

Les  autres  symptômes  sont  imputables  soit  à  l'irritation 
directe,  soit  à  la  désorganisation  d'un  territoire  déterminé  de 
l'encéphale  par  la  néoplasie.  Sans  avoir  toujours  une  valeur 
pathognomonique,  ils  sont  souvent  propres  à  fournir  les  élé- 
ments d'un  diagnostic  topographiqae  précis,  diagnostic  de 
présomption  ou  de  certitude,  suivant  les  circonstances.  Occu- 
pons-nous d'abord  des  premiers  ;  seuls  ils  se  prêtent  à  des  con- 
sidérations d'ensemble. 

En  tête  des  symptômes  de  cette  catégorie  figurent  la  cépha- 
lalgie, les  vomissements,  les  convulsions.  Quand  ces  trois  symp- 
tômes coexistent  et  qu'ils  réalisent  certains  caractères,  ils  con- 
stituent une  triade  en  présence  de  laquelle  vous  devrez  toujours 
soulever  l'hypothèse  de  tumeur  cérébrale.  Au  surplus,  vous  avez 
eu  amplement  l'occasion  de  vous  édifier  sur  les  allures  des 
symptômes  en  question,  par  l'étude  d'un  certain  nombre  de 
malades  que  je  vous  ai  présentés. 

Vous  rappelez-vous  le  cas  de  la  malade  qui  a  fait  l'objet 
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d'une  de  mes  récentes  leçons  du  vendredi  *  /  Il  s'agissait  d'une 
femme  dont  les  antécédents  pathologiques  ne  présentaient  rien 
de  bien  saillant.  A  l'âge  de  36  ans,  elle  était  devenue  sujette 
aux  maux  de  tête,  sans  motif  appréciable.  Puis  sa  démarche 
était  devenue  titubante.  Un  peu  plus  tard  elle  avait  eu  des  at- 
taques d'épilepsie  partielle,  qui  avaient  laissé  à  leur  suite  une 
hémiparésie  de  tout  le  côté  gauche.  Les  maux  de  tête  étaient 
devenus  intolérables  et  s'accompagnaient  de  vomissements  sans 
effort.  En  présence  de  cette  triade  :  maux  de  tète  tenaces  et 
violents,  épilepsie  partielle,  vomissements,  nous  avions  conclu 
à  l'existence  d'une  tumeur  intra-crànienne.  La  circonscription 
de  la  céphalalgie  qui  était  limitée  à  la  région  fronto-pariétale 
droite,  la  constatation  de  phénomènes  paresthésiques  dans  le 
€Ôté  gauche,  la  limitation  des  manifestations  convulsives  à  ce 
même  côté,  l'apparition  subséquente  d'une  hémiplégie  gauche 
incomplète,  nous  avaient  conduits  à  localiser  cette  tumeur  dans 
la  zone  psychomotrice.  Vous  vous  rappelez  peut-être  que  l'au- 
topsie de  cette  femme  a  confirmé  l'exactitude  de  notre  dia- 
gnostic. 


Ainsi  donc  la  céphalalgie,  dans  les  cas  de  tumeur  cérébrale, 
se  distingue  par  sa  violence  et  sa  ténacité.  Elle  est  sujette  à  des 
<3xacerbations,  elle  est  réveillée  par  les  actes  qui  nécessitent  un 
certain  effort  :  toux,  défécation,  vomissements,  éternuements, 
par  les  repas.  Rappelez-vous  qu'elle  va  jusqu'à  rendre  aux 
malades  l'existence  intolérable,  que  dans  aucune  autre  affection 
elle  n'atteint  un  pareil  degré,  et  que  dans  aucune  non  plus  elle 
ne  se  montre  aussi  rebelle  aux  médications  antialgiques.  Rap- 
pelez-vous qu'en  thèse  générale  cette  céphalalgie  n'a  pas  de 
localisation  fixe,  qu'elle  est  tantôt  diffuse,  tantôt  limitée  à  la 
région  frontale,  à  l'occiput,  à  la  région  pariétale,  aux  globes 
oculaires.  Quelquefois  cependant  elle  affecte  une  fixité  très 
nette,  qui  peut  être  en  rapport  avec  le  siège  de  la  tumeur  pré- 
sumée. 

Sachez  enfin  que  cette  céphalalgie  constitue  la  manifestation 

i.  Voir  la  leçon  III, 
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la  plus  précoce  et  la  plus  fréquente  des  tumeurs  cérébrales. 


Rappelez-vous  ensuite  que  les  vomissements  qu'on  observe 
dans  les  mêmes  circonstances  sont  sans  relations  lixes  avec  l'ali- 
mentation. Ils  surviennent  à  toute  heure  de  la  journée,  aussi 
bien  quand  l'estomac  est  à  l'état  de  vacuité  qu'à  la  suite  des 
repas,  mais  de  préférence  à  l'apogée  d'un  paroxysme  de  cépha- 
lalgie, ou  quand  le  malade  passe  de  l'état  de  repos  à  l'état  de 
mouvement,  du  décubitus  horizontal  à  l'attitude  assise  ou  à  la 
station  debout.  Ils  se  produisent  sans  effort,  et  ils  se  rapprochent 
autant,  sinon  davantage,  des  régurgitations  que  du  vomissement 
proprement  dit. 


Pour  ce  qui  est  des  convulsions  qu'on  observe  dans  les  cas 
de  tumeur  cérébrale,  elles  sont  de  deux  sortes.  Les  unes 
s'observent  seulement  avec  des  tumeurs  réalisant  certaines  con- 
ditions topographiques.  Elles  sont  occasionnées  par  l'irritation 
d'un  territoire  cortical  (zone  rolandique),  ou  d'un  faisceau  mo- 
teur (faisceau  pyramidal),  en  rapport  direct  de  contiguïté  avec 
le  néoplasme  ;  leur  caractère  reflète  ce  mode  d'origine,  je  vous 
en  parlerai  plus  loin. 

Les  autres  s'observent  avec  des  tumeurs  de  n'importe  quel 
siège,  elles  sont  la  conséquence  directe  de  l'accroissement  de 
la  pression  intra-crànienne.  Elles  revêtent  généralement  les 
traits  de  l'épilepsie  vulgaire,  de  l'épilepsie  qu'on  est  convenu 
d'appeler  essentielle.  Des  attaques  convulsives  de  cette  espèce 
peuvent  éclater  bien  longtemps  avant  l'apparition  d'autres 
symptômes  susceptibles  d'être  mis  sur  le  compte  d'une  tumeur 
cérébrale. 

Quoi  qu'il  en  soit,  méfiez-vous  toujours  de  ces  attaques 
convulsives,  qui,  simulant  les  attaques  de  l'épilepsie  vulgaire, 
surviennent,  sans  cause  apparente,  chez  une  personne  plus  ou 
moins  avancée  en  âge  et  ayant  en  tout  cas  dépassé  la  trentaine. 
Rappelez-vous  que  l'épilepsie  essentielle  débute  rarement  passé 
l'adolescence,  et  dirigez  vos  investigations  dans  la  voie  que  je 

16 
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VOUS  ai  laissé  entrevoir.  Recherchez  si  votre  malade  ne  pré- 
sente pas  déjà  quelque  autre  symptôme  imputable  à  une 
tumeur  cérébrale. 


En  fait  d'autres  symptômes  de  la  première  catégorie,  j'ai  à 
vous  signaler  l'atteinte  portée  aux  facultés  intellectuelles.  Deux 
mots  me  serviront  à  bien  caractériser  ce  genre  de  désordres; 
ceux-ci,  dirai-je,  se  résument  essentiellement  dans  Y  abrutis- 
sement et  la  torpeur  intellectuelle. 

Au  début,  quand  la  scène  pathologique  est  dominée  par  la 
céphalalgie,  la  violence  des  maux  de  tête  peut  être  telle  que 
l'attention  des  malades  est  en  quelque  sorte  absorbée  par  la 
souffrance.  Ils  en  sont  comme  abrutis,  et  toute  autre  préoccu- 
pation leur  est  étrangère. 

Plus  tard,  à  une  époque  où  généralement  les  douleurs  se 
sont  atténuées  ou  dissipées,  le  malade  cesse  de  se  plaindre  et 
tombe  dans  un  état  de  torpeur  qui  le  rend  indifférent  à  tout, 
même  à  ce  qui  se  passe  en  lui.  Cette  torpeur  peut  dégénérer  en 
une  véritable  somnolence.  A  cette  phase,  il  arrivera  au  malade  de 
s'endormir  pendant  qu'on  lui  parle,  pendant  qu'il  est  en  train 
de  manger.  La  perte  de  la  vue,  de  l'ouïe,  qui  est  habituelle, 
avec  certaines  tumeurs  de  la  base,  contribue  encore  à  accentuer 
cet  état  de  passivité  intellectuelle  dans  laquelle  s'éteint  insen- 
siblement l'intelligence  des  malades,  et  qui  aboutit  au  coma 
terminal. 

Vous  avez  eu  sous  les  yeux  un  bel  exemple  de  ce  genre 
d'évolution,  lors  d'une  présentation  de  malade,  que  je  vous  ai 
faite  au  cours  d'une  de  mes  premières  leçons  de  la  présente 
année  scolaire  \  Je  veux  parler  de  cette  jeune  fille,  qui  occupe 
encore  actuellement  le  lit  n°  4  de  notre  salle  Olivier  d'Angers, 
dont  la  maladie  a  débuté  par  des  désordres  de  la  marche  qui 
ressortissent  à  l'ataxie  cérébelleuse.  Plus  tard,  cette  jeune  fille 
est  devenue  sujette  à  des  maux  de  tête  extrêmement  violents, 
à  des  attaques  les  unes  syncopales,  les  autres  épileptiformes,  à 
des  accès  de  vertige,  à  de  l'excitation  maniaque,  à  de  l'agitation 

1.  Voir  la  leçon  VI. 
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nocturne.  Elle  a  perdu  progressivement  la  vue  et  l'ouïe.  A 
l'époque  où  je  vous  l'ai  présentée,  la  malade  vivait,  comme 
elle  vit  encore,  dans  un  état  d'apathie  complète,  dont  on  avait 
toutes  les  peines  du  monde  à  la  tirer.  Sa  mémoire  et  son  intel- 
ligence ont  considérablement  baissé. 


Dans  les  cas  de  tumeur  cérébrale,  on  peut  encore  observer, 
en  tant  que  conséquence  de  l'augmentation  de  la  pression  intra- 
crânienne,  le  ralentissement  du  pouls,  ainsi  que  le  ralentis- 
sement et  la  diminution  d'ampleur  des  mouvements  respira- 
toires, A  vrai  dire,  il  s'agit  de  manifestations  tardives,  sans 
compter  qu'on  les  observe  à  titre  de  conséquences  locales  de  la 
compression  du  nerf  vague  par  une  tumeur. 

Enfin  il  me  reste  à  vous  mentionner,  comme  autre  mani- 
festation du  même  ordre,  un  symptôme  objectif  dont  l'exis- 
tence nous  est  révélée  par  l'examen  du  fond  de  l'œil,  il  s'agit 
de  la  stase  papillaire,  de  V œdème  de  la  papille. 

Ce  symptôme  également  peut  être  une  conséquence  directe, 
locale,  de  la  compression  de  l'an  des  nerfs  optiques  ou  de  l'une 
des  bandelettes  optiques  par  une  tumeur  de  la  base.  On  a  pré- 
tendu que  lorsqu'il  en  est  ainsi,  la  stase  papillaire,  au  début 
du  moins,  est  limitée  à  un  côté,  à  celui  qui  correspond  au 
siège  de  la  tumeur,  assertion  dont  l'exactitude  est  loin  d'être 
démontrée. 

Quoi  qu'il  en  soit,  présentement  je  n'ai  en  vue  que  les  cas 
où  la  stase  papillaire  est  une  conséquence  de  l'augmentation 
de  la  pression  intra-crânienne.  Comme  telle  on  l'observe  avec 
des  tumeurs  de  n'importe  quel  siège,  et  alors  elle  est  habi- 
tuellement bilatérale. 

Si  j'ajoute  que  la  stase  papillaire  s'observe  dans  plus  de 
90  p,  100  des  cas  de  tumeurs  cérébrales,  je  vous  aurai  pénétrés 
de  l'importance  qu'offre  la  recherche  de  ce  signe,  en  présence 
d'un  malade  chez  lequel  on  a  des  raisons  de  soupçonner  l'exis- 
tence d'un  néoplasme  intra-crànien.  Du  même  coup  vous  serez 
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pénétrés  de  la  nécessité,  qui  s'impose  à  vous,  de  bien  connaître 
les  caractères  ophtalmoscopiques  de  cette  altération  du  fond 
de  l'œil.  Déjà  je  me  suis  appesanti  sur  ces  caractères,  dans  une 
précédente  leçon  consacrée  à  l'étude  d'un  cas  de  tumeur  de  la 
zone  rolandique^ 

Je  vous  rappelle  qu'à  ses  débuts,  la  stase  papillairese  traduit 
par  un  aspect  des  vaisseaux,  qui  reflète  bien  le  trouble  méca- 
nique de  la  circulation  locale,  qu'on  désigne  sous  ce  nom  : 
tandis  qu'à  l'état  normal  l'artère  et  la  veine  centrales,  ainsi  que 
leurs  grosses  branches  de  division,  présentent  un  calibre  à  peu 
de  chose  près  égal,  les  artères  sont  maintenant  rétrécies,  et  les 
veines,  gorgées  de  sang,  décrivent  un  trajet  très  tortueux.  Bref, 
le  rapport  normal  entre  l'épaisseur  des  artères  et  des  veines  du 
fond  de  l'œil  se  trouve  rompu  à  l'avantage  de  ces  dernières. 
Que  voilà  bien  ce  qui  arrive,  quand,  sous  l'influence  d'une  com- 
pression mécanique,  l'afflux  du  sang  par  les  artères  et  son 
écoulement  par  les  veines  se  trouvent  gênés. 

Mais  pour  peu  qu'elle  dure,  une  pareille  stase  veineuse  va 
se  compliquer  d'un  œdème  dans  les  tissus  avoisinants.  C'est 
aussi  ce  qui  arrive,  dans  les  cas  de  stase  papillaire.  D'abord 
l'œdème  envahit  le  pourtour  des  vaisseaux  comprimés,  c'est- 
à-dire  la  papille.  Celle-ci  perd  sa  transparence,  échange  sa  teinte, 
d'un  blanc  rosé,  contre  une  teinte  grisâtre  qui  tranche  sur  la 
striation  de  la  zone  péripapillaire,  et  en  même  temps  elle  fait 
saillie  sur  les  parties  avoisinantes,  en  raison  de  son  gonflement. 
Puis  ses  limites  s'efTacent,  par  suite  de  l'extension  de  l'œdème 
aux  parties  avoisinantes  de  la  rétine  ;  peu  à  peu  l'œdème  péri- 
papillaire et  l'œdème  papillaire  se  fondent  l'un  dans  l'autre. 

Enfin  il  arrive  que  les  veinules  qui  parcourent  l'aire  de  la 
papille  participent  à  la  distension  des  grosses  veines  centrales. 
Dans  ces  conditions,  la  papille  prendra  une  teinte  d'un  gris  rou- 
geâtre,  sur  laquelle  tranchent  les  fibres  nerveuses  les  plus 
superficielles  ;  son  champ  est  traversé  par  des  stries  qui  aff'ec- 
tent  une  disposition  rayonnée,  comme  les  fibres  elles-mêmes. 

Ces  modifications  de  la  papille  traduisent,  je  vous  le  répète, 
une  gêne  mécanique  de  la  circulation  locale,  qui  entrave  à  la 
fois  l'afflux  du  sang  dans  les  artères  du  fond  de  l'œil  et  son 

1.  Voir  la  leçon  I,  p.  15. 


DIAGNOSTIC     DES     TUMEURS    CÉRÉBRALES,  îi4o 

écoulement  par  les  veines,  ^le  voilà  conduit  à  rappeler  en 
quelques  mots  le  mécanisme  pathogénique  à  l'aide  duquel  on 
prétend  expliquer  la  stase  papillaire,  l'œdème  de  la  papille,  dans 
les  cas  de  tumeur  cérébrale. 

Trois  théories  principales  ont  été  mises  en  avant,  pour  ex- 
pliquer la  production  de  la  stase  papillaire  : 

L'une  fait  intervenir  l'infection  microbienne  (Deutch- 
mann),  elle  me  paraît  absolument  insoutenable,  à  n'envisager 
que  les  cas  de  tumeur  cérébrale. 

Une  autre  fait  dépendre  la  stase  papillaire  d'une  augmen- 
tation de  la  pression  intra-crànienne.  Contre  cette  seconde 
théorie,  on  a  fait  valoir  que  la  stase  papillaire  pouvait  se  ren- 
contrer indépendamment  de  toute  augmentation  de  la  pression 
intra-crànienne  et  inversement. 

Enfin  la  troisième  théorie,  à  laquelle  je  me  rallie,  et  qui  a 
été  édifiée  sur  des  arguments  solides,  notamment  par  M.  Pari- 
naud,  rattache  la  stase  papillaire  à  l'œdème  cérébral  et  à  Thy- 
dropisie  ventriculaire,  qui  ne  font  presque  jamais  défaut  dans 
les  cas  de  tumeur  cérébrale.  Je  vous  ai  expliqué^  comment  la 
présence  d'une  tumeur  dans  la  cavité  crânienne  gène  la  circu- 
lation en  retour  de  l'encéphale  et  occasionne  une  hydropisie 
ventriculaire.  Celle-ci,  de  son  côté,  gêne  la  circulation  lym- 
phatique et  entraîne  l'œdème  cérébral.  Or  le  nerf  optique,  qui 
n'est  qu'un  prolongement  du  cerveau,  participe  à  cet  œdème. 
Ainsi  que  je  vous  l'ai  déjà  dit  dans  une  précédente  occasion, 
l'œdème  de  la  papille  n'est  donc  qu'une  manifestation  partielle 
de  l'œdème  cérébral,  qui  est  lui-même  une  conséquence  d'une 
accumulation  de  liquide  céphalo-rachidien  dans  la  cavité 
crânienne.  Comme  l'a  fait  remarquer  très  judicieusement 
M.  Rochon-Duvigneau  -,  l'œdème  débute  par  la  papille  et  le  lac 
sous-arachnoïdien  rétro-bulbaire,  de  même  que  les  œdèmes 
d'origine  cardiaque  débutent  par  les  malléoles,  parce  que  c'est  à 
la  périphérie  que  se  font  sentir  d'abord  les  conséquences  des 

1.  Voir  la  leçon  VI,  p.  94. 

2.  Rocnox-DuviGNEAu.  —   Contribution  à  l'étude   de  la  névrite  œdémateuse 
d'origine  intra-crànienne.  Archives  d'ophlhalmologie,  juillet  1895,  t.  XV,  p.  -iOl. 
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troubles  de  la  circulation  centrale.  L'œdème  remonte  ensuite 
le  long  du  nerf  optique  et  de  ses  gaines,  pour  atteindre  jus- 
qu'au chiasma.  A  la  longue,  il  déterminera  l'atrophie  de  la 
papille,  par  compression  directe,  et  aussi  par  l'intermédiaire 
des  lésions  scléreuses  qui  se  développent  finalement  dans  les 
tissus  qu'envahit  l'œdème. 

S'il  en  est  ainsi,  vous  concevrez  sans  peine  que  toute  inter- 
vention ayant  pour  résultat  d'évacuer  une  certaine  quantité  de 
liquide  de  la  cavité  crânienne,  dans  un  cas  de  tumeur  cérébrale, 
aura  pour  conséquence  de  faire  cesser  momentanément,  et  pour 
une  durée  plus  ou  moins  longue,  la  stase  papillaire  et  les  troubles 
fonctionnels  qui  en  dépendent,  voire  qu'un  commencement 
d'atrophie  papillaire  sera  susceptible  de  rétrocéder,  dans  les 
circonstances  favorables.  Des  faits  cliniques,  sur  lesquels  j'aurai 
à  revenir,  démontrent  que  les  choses  se  passent  effectivement 
ainsi.  Soit  dit  en  passant,  les  troubles  fonctionnels  auxquels  je 
fais  allusion  consistent,  au  début,  dans  un  rétrécissement  du 
champ  visuel,  plus  tard  dans  une  amblyopie  qui  dégénère  en 
amaurose.  Celle-ci  est  une  conséquence  de  l'atrophie  progressive 
du  nerf  optique,  qu'engendre  à  la  longue  l'œdème  de  cet 
organe. 


XIV 
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(DIAGNOSTIC    TOPOGRAPHIQUE) 


Sommaire.  —  Portée  de  l'étude  qui  va  faire  l'objet  de  cette  leçon. 

A.  Lobe  fromal.  —  Tumeurs  de  la  partie  antérieure  du  lobe  frontal  :  On  a  pré- 
tendu rattacher  cette  portion  de  l'encéphale  aux  zones  dites  muettes.  —  Les 
tumeurs  de  cette  région  donnent  habituellement  lieu  à  des  désordres  démentiels. 

—  Ces  désordres  peuvent  revêtir  un  cachet  particulier.  —  Tumeurs  de  la  zone 
rolandique  :  Elles  se  traduisent  presque  toujours  par  des  symptômes  de  loca- 
lisation très  nets.  —  Signification  fonctionnelle  et  topographie  de  la  zone 
rolandicpie.  —  SjTnptomatologie  des  tumeurs  de  la  zone  en  question.  —  Pre- 
mier exemple  clinique.  —  Deuxième  exemple  clinicpie.  —  Troisième  exemple 
clinique.  —  Caractères  exceptionnels  que  peuvent  présenter  les  comnilsions 
partielles.  —  Tumeurs  de  la  troisième  circonvolution  du  lobe  frontal  gauche  : 
Elles  se  traduisent  par  l'aphasie  motrice;  extension  de  sens,  donnée  au  terme 
d'aphasie.  —  L'échange  des  idées  se  fait  par  deux  voies,  par  voie  de  trans- 
mission, et  par  voie  de  perception.  —  Corrélativement  on  a  distingué  une 
aphasie  de  transmission  et  une  aphasie  de  perception,  comprenant  chacune 
plusieurs  variétés.  —  Tableau  synoptique  des  principales  variétés  d'aphasie. 

—  Comment  se  présente  l'aphasie  symptomatique  d'une  tumeur  du  pied  de  la 
troisième  circonvolution  frontale  gauche.  —  Tumeurs  de  la  deuxième  circon- 
volution frontale  r/auche  :  On  leur  a  attribué  comme  manifestation  spécifique 
l'agraphie.  —  Cette  localisation  est  aujourd'hui  contestée. 


Messieurs, 

Après  avoir  passé  en  revue  les  symptômes  communs  à  des 
tumeurs  intra-crâniennes  de  n'importe  que]  siège  et  discuté 
leur  valeur  diagnostique,  il  me  reste  à  examiner  les  symptômes 
particuliers  aux  tumeurs  de  telle  ou  telle  région  du  cerveau, 
ceux  sur  lesquels  vous  vous  appuierez,  pour  faire  un  dia- 
gnostic régional,  topographique.  Un  mot  avant  de  commencer  : 
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ne  vous  méprenez  pas  sur  la  portée  de  l'élude  que  je  vais  entre- 
prendre. Je  n'ai  nullement  la  prétention  d'épuiser,  en  une  ou 
deux  leçons,  la  question  des  localisations  cérébrales,  qui  com- 
porte encore  tant  de  points  controversés  et  tant  de  lacunes. 
Mon  intention  est  simplement  de  vous  renseigner,  en  termes 
clairs  et  précis,  sur  les  données  à  l'aide  desquelles  il  vous  est 
possible  de  diagnostiquer  les  tumeurs  cérébrales  superficielles, 
les  tumeurs  intra-crâniennes  qui  offrent  les  meilleures  chances 
de  succès  à  une  intervention  opératoire.  Il  s'agit  donc  d'une 
étude  sommaire,  essentiellement  pratique  et  clinique;  je  la 
poursuivrai  dans  l'ordre  régional  adopté  pour  la  description  du 
cerveau. 


A.  Lobe  frontal.  —  Tumeurs  de  la  "partie  antérieur  du  lobe 
frontal.  —  Le  lobe  frontal,  vous  vous  le  rappelez,  comprend  la 
partie  antérieure  de  chaque  hémisphère,  située  en  avant  du 
sillon  de  Rolando.  11  se  compose  des  première,  deuxième  et 
troisième  circonvolutions  frontales,  et  de  la  circonvolution 
frontale  ascendante. 

Au  point  de  vue  des  symptômes  de  localisation  auxquels 
peut  donner  lieu  une  tumeur  ou  toute  autre  lésion  en  foyer,  il 
y  a  lieu  de  distinguer  au  lobe  frontal,  ainsi  défini,  deux  portions 
distinctes,  à  savoir  : 

a)  Une  portion  postérieure,  qui  comprend  la  circonvolution 
frontale  ascendante  et  la  portion  contiguë  (pied)  des  trois  circon- 
volutions frontales,  mais  surtout  de  la  troisième  et  de  la 
seconde.  Vous  n'ignorez  pas  que  la  circonvolution  frontale 
ascendante  fait  partie  de  la  zone  rolandique,  de  la  zone 
psycho-motrice,  qui  dépasse,  en  avant,  les  limites  de  la  circon- 
volution susdite. 

b)  Vino, portion  antérieure ,  que  je  désignerais  volontiers  sous 
le  nom  de  lobe  pré  frontal.  C'est  d'elle  que  nous  allons  nous 
occuper  d'abord. 

J'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  dire,  dans  une  précédente 
leçon*,  que  la  région  antérieure  du  lobe  frontal  figure  parmi 

1.  Voir  la  leçon  IV,  p.  43.  - 
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les  zones  dites  muettes  parce  que  les  le'sions  circonscrites,  loca- 
lisées dans  l'aire  de  ces  territoires,  peuvent  ne  pas  donner  lieu 
à  des  manifestations  appréciables,  et  en  tout  cas  ne  donnent 
pas  lieu  à  des  manifestations  spécitiques.  Je  vous  ai  dit  aussi, 
à  ce  propos,  qu'il  était  rare  qu'une  tumeur  du  lobe  préfrontal 
demeurât  latente,  pour  peu  qu'elle  pénètre  dans  la  profondeur 
de  la  pulpe  cérébrale.  Presque  toujours  elle  occasionnera  des 
désordres  psychiques,  qui  peuvent  revêtir  des  caractères  très 
variables  :  hypochondrie,  mélancolie,  manie,  démence  para- 
lytique, irritabilité,  etc.  Les  observations  qui  témoignent  à 
l'appui  de  ce  que  j'avance  abondent.  J'en  ai  communiqué  une, 
pour  ma  part,  à  la  Société  médicale  des  hôpitaux  *  ;  elle  con- 
cernait une  femme,  morte  à  l'âge  de  48  ans,  à  l'autopsie  de 
laquelle  on  a  trouvé  une  tumeur  dans  le  lobe  frontal  droit.  Du 
vivant  de  cette  femme,  le  néoplasme  s'était  révélé  par  de 
l'affaiblissement  intellectuel,  de  l'amnésie,  des  alternatives  de 
torpeur  et  d'excitation. 


On  est  allé  plus  loin  :  on  a  prétendu  que  les  désordres  men- 
taux par  lesquels  se  traduisent  les  tumeurs  du  lobe  frontal 
revêtent  un  cachet  particulier,  qu'ils  impliquent  des  change- 
ments de  caractère  qui  relèvent  souvent  de  la  perversion 
morale,  de  cet  état  que  les  auteurs  anglais  ont  caractérisé  sous 
le  nova  à^  moral  insanity.  Une  élève  du  professeur  Eichhorst,  de 
Zurich,  Léonora  \Yelt",  avait  relevé  sept  faits  de  ce  genre, 
il  y  a  une  dizaine  d'années  ;  elle  était  arrivée  à  cette  conclusion 
que  dans  tous  ces  faits,  la  lésion  intéressait  la  surface  orbitaire 
des  circonvolutions  frontales  et  spécialement  de  la  première. 
Voilà  une  notion  dont  il  y  aura  lieu  de  tenir  compte,  dans  un 
cas  de  tumeur  du  lobe  frontal,  justiciable  de  l'intervention  opé- 
ratoire. 

D'autre  part  Jastrowitz  a  soutenu  que  seules  les  tumeurs  du 
lobe  frontal  donnent  lieu  à  cette  variété  de  démence,  que  les 

•1.  F.  Raymond.  —  Sur  un  cas  de  démence  consécutive  à  une  tumeur  du  lobe 
frontal  droit.  Société  médicale  des  hôpitaux,  24  juin  1892. 

2.  Leoxora  Welt.  —  Ueber  Charakterveraenderungen  des  Menschen  infolge 
von  Laesionen  des  Stirnhirns.  Deii^sc/ies  Arc/iiv  fur  klin.  Medicin,  1888,  t.  XLII^ 
fasc.  4,  p.  334. 
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auteurs  allemands  désignent  sous  le  nom  de  moria,  et  qui  se 
caractérise  par  l'association  de  la  débilité  mentale  à  un  état 
d'excitation  gaie.  A  l'époque  où  il  a  soutenu  cette  thèse,  il  y 
a  de  cela  près  de  dix  ans,  Jastrowitz^  possédait  déjà  une  demi- 
douzaine  d'observations  qui  parlaient  en  faveur  de  cette  opi- 
nion. 

Je  vous  ai  dit  également,  dans  une  précédente  leçon,  que 
Vataxie  dite  cérébelleuse  n'appartenait  pas  en  propre  aux 
tumeurs  du  cervelet,  et  qu'on  avait  observé  ce  désordre  du 
mouvement,  dans  des  cas  de  tumeurs  des  lobes  frontaux-.  Or  il 
faut  que  vous  sachiez  que  dans  ces  conditions  l'ataxie  peut  se 
montrer  indépendamment  de  tout  phénomène  de  paralysie 
motrice  ;  c'est  quand  la  tumeur  n'empiète  pas  sur  la  zone  rolan- 
dique.  jMême  quand  elle  intéresse  les  deux  lobes  psycho- 
moteurs frontaux,  une  lésion  qui  désorganise  la  portion  anté- 
rieure des  hémisphères  ne  donnera  pas  lieu  à  des  symptômes 
de  paralysie  motrice.  Une  observation  publiée  il  y  a  près  de 
vingt  ans,  par  le  D'"  Baraduc'^  est  très  démonstrative  à  cet  égard. 


Tumeurs  de  la  zone  rolandique .  —  Les  tumeurs  de  la  zone 
rolandique  appartiennent  à  la  catégorie  des  tumeurs  cérébrales, 
qui,  dans  la  très  grande  majorité  des  cas,  se  traduisent  par  des 
symptômes  de  localisation  très  nets.  De  plus,  ces  symptômes 
peuvent  exister  seuls,  c'est-à-dire  sans  adjonction  de  phéno- 
mènes qui  traduisent  une  compression  diffuse  de  l'encéphale; 
toujours  ils  précèdent  les  phénomènes  de  cet  ordre.  Leur  nature 
peut  se  déduire  en  majeure  partie  de  nos  connaissances  con- 
cernant la  signification  fonctionnelle  de  la  zone  rolandique. 

Vous  vous  rappelez,  Messieurs,  que  le  territoire  cortical 
auquel  on  donne  le  nom  de  zone  rolandique  comprend  le  sillon 
de  Rolando,  les  deux  circonvolutions  frontale  et  pariétale 
ascendantes  qui  lui  sont  contiguës,  l'opercule  rolandique,  à  la 
face  convexe  des  hémisphères,  le  lobule  paracentral,  à  leur  face 

1.  Jastrowitz.  —  Beitrâge  zur  Lokalisation  im  Grosshirn.  Deutsche  medicin 
Wochenschrifi,  1888,  n°  6,  p.  111. 

2.  Voir  la  leçon  YI,  p.  90. 

3.  Baradl'C.  —  Troubles  cérébraux  analogues  à  ceux  de  la  paralj'sie  générale. 
Atrophie  des  lobes  frontaux.  Bulletin  de  la  Société anatomique,  1876. 
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interne  (fig.  57  et  58).  Voire  que  cette  zone  empiète  un  peu  sur 
les  circonvolutions  adjacentes,  sur  la  partie  postérieure  des 
première  et  deuxième  circonvolutions  frontales,  et  vraisem- 
blablement aussi  sur  une  partie  de  la  troisième  circonvolution 
du  corps  calleux  (gyrus  fornicatus). 

Yous  vous  rappelez  qu'elle  renferme  les  centres  psycho- 
moteurs qui  président  aux  mouvements  volontaires  du  côté 
opposé  à  chaque  hémisphère,  et  vraisemblablement  aussi  les 
centres  de  la  perception  consciente  des  impressions  de  tact,  de 
douleur,  de  température,  etc.  En  d'autres  termes,  les  mêmes 
territoires,  qui  commandent  et  règlent  les  mouvements  d'une 
moitié  du  corps,  renferment  aussi  les  contres  qui  renseignent 
la  conscience,  par  l'intermédiaire  du  sens  du  toucher,  sur  ce  qui 
se  passe  dans  cette  moitié  ;  c'est  du  moins  une  opinion  fort 
accréditée. 

Yous  vous  rappelez  enfin  que  la  zone  rolandique  se  décom- 
pose en  trois  territoires  principaux  : 

a)  Un  premier  embrasse  le  quart  supérieur  des  circonvo- 
lutions frontale  et  pariétale  ascendantes,  ainsi  que  le  lobule 
paracentral;  il  englobe  les  centres  moteurs  corticaux  du 
membre  inférieur  du  côté  opposé. 

b)  Un  second  s'étend  sur  les  deux  quarts  moyens  de  ces 
mêmes  circonvolutions;  il  comprend  les  centres  moteurs  cor- 
ticaux du  membre  supérieur  du  côté  opposé.  Soit  dit  en  passant, 
les  centres  moteurs  du  tronc  se  trouvent  vraisemblablement 
situés  au  voisinage  de  la  limite  commune  de  ces  deux  territoires. 

c)  Enfin  le  quart  inférieur  des  deux  circonvolutions  frontale 
et  pariétale  ascendantes  et  l'opercule  rolandique  sont  occupés 
par  le  troisième  territoire,  celui  qui  englobe  les  centres  moteurs 
corticaux  du  facial  inférieur,  des  muscles  masticateurs  et  des 
muscles  de  la  moitié  de  la  langue  du  côté  opposé. 

On  a  poussé  plus  loin  cette  œuvre  d'analyse,  dont  je  viens 
devons  rappeler  les  principaux  linéaments,  et  qui  consiste  à  dé- 
terminer la  topographie  des  différents  centres  psycho-moteurs, 
compris  dans  la  zone  rolandique.  En  se  fondant  sur  un  certain 
nombre  de  données  anatomo-cliniques,  sur  les  résultats  de 
quelques  expériences  d'excitation  directe  du  cerveau  dénudé, 
faites  sur  des  sujets  de  notre  espèce,  et  surtout  en  procédant 
par  voie  de  déduction  et  d'analogie,  c'est-à-dire  en  se  guidant 
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sur  les  résultats  expérimentaux  fournis  par  l'excitation  des 
différents  territoires  de  la  zone  psycho-motrice  chez  des  singes, 
on  a  cru  pouvoir  fixer  les  emplacements  précis  occupés  par  les 
centres  des  différents  segments  des  membres,  de  la  bouche,  de 
la  langue,  etc.  La  figure  que  voici  (fig.  o7)  vous  donne  une  vue 
d'ensemble  de  ces  essais  de  localisation,  qui  sont  encore  sujets 
à  caution  sur  bien  des  points.  Au  surplus,  la  rigueur  qu'ils  se 
proposent  d'atteindre  n'a  pas  grande  importance  en  l'espèce, 
car  vous  ne  devez  pas  perdre  de  vue  que  j'envisage  exclusive- 
ment le  diagnostic  de  localisation  des  tumeurs  cérébrales.  Or 
il  est  rare  qu'un  néoplasme  de  la  zone  rolandique  produise 
moins  qu'une  paralysie  de  tout  un  membre  ou  des  muscles 
innervés  par  le  facial  inférieur,  moins  que  des  convulsions 
de  l'une  de  ces  mêmes  parties. 


Une  fois  ces  prémisses  anatomo-physiologiques  posées, 
examinons  un  peu  ce  que  seront  les  symptômes  par  lesquels  se 
traduisent  habituellement  les  tumeurs  de  la  zone  rolandique.  Ils 
se  résument  dans  ces  quelques  termes  :  Céphalalgie,  convulsions, 
paralysies  du  mouvement,  i^aresthésies  et  plus  rarement  anes- 
thésies. 

Quand  la  céphalalgie  occupe  la  région  du  crâne,  qui  cor- 
respond au  siège  présumé  de  la  tumeur  ; 

Quand  les  convulsions  revêtent  les  caractères  de  l'épilepsie 
jacksonienne,  en  d'autres  termes  quand  elles  sont  précédées  et 
annoncées  par  une  aura,  quand  elles  débutent  par  un  groupe 
limité  de  muscles,  quand  elles  n'envahissent  qu'un  côté  du 
corps,  ou  seulement  un  membre,  un  côté  de  la  face,  et  qu'elles 
ne  s'accompagnent  pas  de  morsure  de  la  langue,  d'incontinence 
d'urine  ; 

Quand  la  paralysie,  postérieure  en  date  aux  attaques  con- 
vulsives,  se  limite  aux  segments  de  membre  convulsés; 

Quand,  de  transitoire  au  début,  elle  tend  de  plus  en  plus  à 
s'établir  à  demeure,  au  fur  et  à  mesure  que  les  attaques  con- 
vulsives  perdent  de  leur  fréquence  et  de  leur  intensité  ; 

Quand  elle  se  complique  à  la  longue  d'une  contracture  per- 
manente des  membres  paralysés; 
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Quand  les  troubles  de  la  sensibilité,  représentés  soit  par  des 
anesthésies  mal  dessinées,  fugaces  et  variables  comme  intensité 
d'un  moment  à  l'autre,  soit  par  des  troubles  du  sens  muscu- 
laire, soit  par  des  phénomènes  de  paresthésie,  engourdissement, 
fourmillements,  sensations  anormales,  se  cantonnent  dans  ces 
mêmes  parties,  —  il  résulte  de  tout  cela  une  symptomatologie 
et  une  évolulion  quasi  pathognomoniques. 


Cette  symptomatologie  et  cette  évolution  se  sont  précisément 
trouvées  réalisées  chez  un  malade  qui  a  fait  l'objet  d'une 
récente  leçon.  Vous  vous  rappelez  sans  doute  cet  homme  d'une 
trentaine  d'années,  un  nommé  A...,  couché  au  lit  n°  4  de 
notre  salle  Prûss,  et  qui  excerçait  la  profession  d'imprimeur. 
Quelques  années  avant  son  admission  à  la  Salpêtrière,  cet 
homme  avait  été  réveillé  brusquement,  la  nuit,  par  des  con- 
vulsions cloniques  qui  agitaient  sa  jambe  droite.  Les  spasmes 
s'étaient  propagés  successivement  au  membre  supérieur  et  à  la 
moitié  de  la  face  du  même  côté.  Puis  le  malade  avait  perdu 
connaissance.  Les  phénomènes  consécutifs  à  l'attaque  se  sont 
réduits  à  l'émission  d'une  grande  quantité  d'urine  très  claire,  et 
à  une  forte  courbature,  qui  a  imposé  au  malade  un  repos  forcé 
de  quinze  jours.  Jusqu'alors  A...  n'avait  pas  présenté  de 
symptômes  imputables  à  une  tumeur  cérébrale,  en  particulier 
il  n'avait  eu  ni  vomissements,  ni  céphalalgie. 

Dans  les  deux  années  qui  ont  suivi.  A...  a  eu  deux  nouvelles 
attaques,  semblables  à  la  première,  à  cela  près  que  l'intensité 
et  la  durée  sont  allées  en  diminuant,  et  que  le  malade  n'a  plus 
perdu  connaissance.  En  1895,  une  cinquième  attaque  convul- 
sive  a  laissé  à  sa  suite  une  hémiplégie  droite.  L'hémiplégie  a 
persisté,  mais  les  attaques  convulsives  ne  se  sont  pas  repro- 
duites. L'incontinence  d'urine  s'est  établie. 

Puis  la  maladie  est  entrée  dans  une  nouvelle  phase,  caractéri- 
sée par  l'apparition  de  phénomènes  symptomatiques  d'une 
compression  diffuse  de  l'encéphale  :  A...  est  devenu  en  proie 
à  une  céphalalgie  atroce,  sans  localisation  fixe.  Sa  vue  s'est 
mise  à  baisser;  l'examen  ophtalmoscopique  a  révélé  l'existence 
d'une  stase  papillaire.  Cette  stase  s'est  doublée  d'une  atrophie 
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progressive  du  nerf  optique;  corrélativement,  l'amblyopie  a 
dégénéré  en  amaurose.  Le  malade  est  tombé  dans  un  état  de 
grande  torpeur  intellectuelle.  Dans  l'intervalle,  l'hémiplégie 
droite  s'était  compliquée  d'une  contracture  des  muscles  para- 
lysés. 

Vous  vous  souvenez  peut-être  du  diagnostic  que  j'avais 
porté  chez  ce  malade.  A  mon  avis,  l'hypothèse  d'une  tumeur 
de  la  zone  rolandique  de  l'hémisphère  gauche  s'imposait.  Cette 
tumeur  avait  dû  irriter  d'abord  la  zone  en  question,  d'oii  les 
attaques  convulsives  du  début,  puis  la  désorganiser  et  provo- 
quer une  dégénérescence  secondaire  du  faisceau  pyramidal. 
Ainsi  seulement  on  s'expliquait  la  cessation  des  attaques 
convulsives  et  leur  remplacement  par  une  hémiplégie  droite, 
doublée  d'une  contracture  permanente.  Le  début  des  attaques 
convulsives  par  la  jambe  droite,  la  prépondérance  de  la  paraly- 
sie dans  ce  segment  de  membre  m'avaient  amené  à  conclure 
que  l'action  perturbatrice  de  la  tumeur  avait  dû  s'exercer  d'une 
façon  prépondérante  sur  le  territoire  de  la  zone  rolandique,  qui 
est  préposé  à  l'innervation  motrice  du  membre  inférieur  du 
côté  opposé,  c'est-à-dire  sur  le  quart  supérieur  des  circonvolu- 
tions ascendantes.  Enfin,  en  tenant  compte  des  antécédents 
pathologiques  du  sujet,  j'avais  conclu  à  la  nature  vraisembla- 
blement tuberculeuse  du  néoplasme  présumé. 

*    * 

Nous  nous  sommes  trouvés  en  présence  de  symptômes  et 
d'une  évolution  analogues,  chez  une  nommée  L...,  que  je  vous 
ai  présentée  dans  le  cours  de  la  même  leçon.  Je  vous  rappelle 
qu'il  s'agissait  d'une  femme  de  30  ans,  couchée  au  n°  6  de 
notre  salle  Charcot,  sujette,  depuis  l'âge  de  ^4  ans,  à  des  crises 
d'épilepsie  jacksonienne  limitée  au  côté  gauche.  Ces  crises,  à 
début  ordinairement  brachial  et  plus  rarement  jambier,  étaient 
de  deux  espèces  : 

Tantôt  elles  étaient  annoncées  par  des  fourmillements  dans 
le  côté  gauche,  par  la  pâleur  du  visage.  Ces  phénomènes  pré- 
monitoires étaient  suivis  d'une  déviation  de  la  face,  de  la  bou- 
che et  de  la  tête  vers  le  côté  gauche.  De  ce  même  côté,  les 
membres  devenaient  raides;  cet  état  de  rigidité  tétanique  était 
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entrecoupé  par  des  convulsions.  La  malade,  qui  restait  en 
pleine  possession  de  sa  conscience,  se  mettait  à  crier  :  «  Ma 
jambe,  oh  ma  jambe!  Mon  bras,  mon  bras!  »  Tout  cela  durait 
au  plus  une  minute  et  demie.  Jamais  la  malade  en  question 
n'a  eu  d'écume  à  la  bouche,  jamais  elle  ne  s'est  mordu  la 
langue,  jamais  elle  n'a  eu  d'émission  involontaire  d'urine.  Les 
attaques  ont  toujours  été  diurnes.  Ce  sont  bien  là  les  allures 
de  l'épilepsie  jacksonienne. 

Indépendamment  de  ces  attaques  proprement  dites,  la  ma- 
lade en  avait  d'autres,  qui  se  réduisaient  à  des  sensations  de 
fourmillement  dans  le  côté  gauche,  suivies  d'une  déviation  de 
la  face  et  de  la  tète  vers  ce  même  côté.  C'est  encore  ce  qui 
se  voit  dans  les  cas  d'épilepsie  corticale. 

Enfin,  plus  tard  était  survenue  une  hémiparésie  motrice 
gauche,  qui  avait  dégénéré  en  hémiplégie  presque  complète,  et 
qui  se  doublait  d'un  certain  degré  de  contracture  ainsi  que  d'une 
exagération  des  réflexes  tendineux.  De  plus  la  malade  était 
devenue  sujette  à  une  céphalée  limitée  au  côté  droit  du  crâne, 
assez  supportable,  d'ailleurs. 

Je  dois  ajouter  qu'après  mise  à  nu  de  la  dure-mère,  une 
inspection  minutieuse  de  la  région  des  centres  moteurs,  à 
gauche,  ne  nous  a  rien  fait  constater  d'anormal.  Une  seconde 
intervention,  qui  a  consisté  dans  l'agrandissement  de  la  pre- 
mière ouverture  et  dans  l'incision  de  la  dure-mère,  n'a  pas 
permis  davantage  de  découvrir  une  tumeur  circonscrite.  Tou- 
tefois il  en  est  résulté  une  amélioration  momentanée. 


Je  vous  rappelle  encore  cette  autre  malade,  une  nommée  C..., 
âgée  de  39  ans,  et  qui  occupait  le  lit  n°  10  de  notre  salle 
Rayer,  oii  elle  est  morte  le  42  septembre  dernier.  Chez 
cette  femme,  nous  avions  été  amenés  à  porter  le  diagnostic  de 
tumeur  de  la  zone  rolandique,  en  présence  d'un  ensemble 
symptomatique  et  d'une  évolution  qui  cadraient  également 
avec  ce  que  nous  savons  de  la  symptomatologie  et  de  l'évolu- 
tion des  tumeurs  de  la  région  psychomotrice  :  depuis  plusieurs 
années  déjà,  la  femme  en  question  était  sujette  à  des  maux  de 
tête,  à  des  sensations  de  fourmillement  et  d'engourdissement 
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dans  le  bras  gauche,  à  une  certaine  incertitude  de  la  démarche. 
Puis,  un  matin  de  l'année  dernière,  elle  éprouva  un  malaise 
subit,  suivi  d'une  perte  de  connaissance.  Au  moment  de 
s'évanouir,  elle  avait  ressenti  un  tiraillement  dans  la  face  d'a- 
bord, puis  dans  les  bras  et  les  jambes.  A  partir  de  ce  moment, 
ses  maux  de  tête,  qu'elle  localisait  dans  la  région  antérieure 
du  côté  droit  du  crâne,  acquirent  une  violence  extrême,  La 
malade  fut  prise  de  vomissements,  qui  aboutissaient  sans  effort. 
A  l'époque  oii  elle  fut  hospitalisée  dans  le  service,  elle  pré- 
sentait une  paralysie  faciale  et  une  hémiparésie  gauches,  le  tout 
avec  exagération  des  réflexes  tendineux. 

Céphalalgie,  localisée  dans  la  région  antérieure  de  la  moitié 
droite  du  crâne,  vomissements  sans  rapports  avec  l'alimenta- 
tion, accidents  vertigineux  avec  incertitude  de  la  démarche, 
phénomènes  de  paresthésie,  limités  au  côté  gauche,  paralysie 
faciale  gauche,  avec  hémiparésie  des  membres  de  ce  même 
côté,  tout  cela  constituait  un  ensemble  de  symptômes  en  pré- 
sence duquel  nous  n'hésitâmes  pas  à  porter  le  diagnostic  de 
tumeur  de  la  zone  psychomotrice,  intéressant  plus  spéciale- 
lement  les  centres  du  facial  et  du  membre  inférieur.  L'autopsie 
a  confirmé  de  tous  points  l'exactitude  de  ce  diagnostic. 


N'allez  pas  croire  que  toujours  les  tumeurs  de  la  zone  rolan- 
dique  s'accusent  par  des  attaques  de  convulsions  partielles, 
qui  laissent  à  leur  suite  des  paralysies  transitoires  ou  perma- 
nentes. Parfois  elles  donnent  lieu  à  des  attaques  de  convulsions 
généralisées,  semblables  aux  attaques  de  l'épilepsie  essentielle. 

D'autres  fois  les  convulsions  font  défaut;  la  paralysie  peut 
s'établir  d'emblée  et  subitement,  sous  les  traits  d'une  hémi- 
plégie, d'une  monoplégie,  avec  perte  de  connaissance  au  début. 
De  pareils  ictus  peuvent  se  répéter,  à  des  intervalles  de  temps 
plus  ou  moins  rapprochés. 

D'autres  fois  encore  la  paralysie  s'établit  lentement,  et  elle 
s'accentue  d'une  façon  progressive,  sans  aucun  épisode  inter- 
current qui  rappelle,  dans  une  certaine  mesure,  un  ictus. 

Enfin,  beaucoup  plus  rarement  les  attaques  convulsives  se 
réduisent  à  quelques  secousses  dans  un  membre,  dans  un  seg- 
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ment  de  membre,  dans  une  moitié  de  la  face;  conjointement 
le  sujet  éprouve  des  sensations  bizarres  dans  les  mêmes  parties. 
C'est  dans  ces  cas-là  que  les  indications  figurées  sur  le  dessin 
qui  se  trouve  placé  devant  vous  (fig.  57)  peuvent  vous  être  d'une 
réelle  utilité,  pour  vous  mettre  sur  la  voie  d'un  diagnostic  de 
localisation  d'une  extrême  rigueur. 


Tumeur  de  la  troisième  circonvolution  frontale  gauche.  — 
Une  tumeur  siégeant  au  niveau  de  la  troisième  circonvolution 
frontale  gauche  (fig.  S9),  chez  un  droitier,  donnera  lieu  à  des 


Fig.  59. 


troubles  du  langage,  qui  revêtent  les  dehors  deV  aphasie  mot?'icé, 
de  ce  que  Broca  appelait  Vaphemie. 

Tous,  je  suppose,  vous  savez  ce  qu'on  entend  par  aphémie, 
par  aphasie  motrice.  Vous  savez  qu'on  désigne  par  ces  termes 
lu  perte  de  la  faculté  d'articuler  les  mots,  suivant  les  propres 
expressions  de  Broca,  à  qui  revient  la  gloire  d'avoir  découvert 
ou  du  moins  précisé  cette  localisation  cérébrale,  la  première  en 
date. 
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Il  fut  une  époque  où  ce  nom  d'aphasie,  introduit  dans  la 
terminologie  par  Trousseau,  était  appliqué  exclusivement  au 
désordre  du  langage,  qui  consiste  dans  l'impossibilité  de  tra- 
duire la  pensée  par  des  mots  articulés.  Depuis  lors,  on  en  a  sin- 
gulièrement étendu  la  signification.  On  a  englobé  dans  l'aphasie, 
tous  les  désordres  qui  se  manifestent  dans  nos  différentes 
manières  d'entrer  en  communication  d'idée  avec  nos  semblables. 
Or  l'échange  des  idées  peut  se  faire  dans  les  deux  sens  : 

a)  Nous  pouvons  communiquer  nos  idées  aux  autres; 

b)  Nous  pouvons  prendre  communication  des  idées  des 
autres. 


a)  Nous  communiquons  nos  idées  aux  autres,  nous  leur 
TRANSMETTONS  le  coutcnu  dc  uos  pcusécs,  à  l'aide  de  signes  con- 
ventionnels, qui,  dans  les  circonstances  communes,  sont  de 
deux  ordres  : 

Les  sons  articulés,  jO«ro/e.s,  que  nous  émettons  avec  l'appa- 
reil phonateur,  et  qui  constituent  les  signes  du  langage  -parlé; 

Les  mots^  que  nous  traçons  avec  la  main,  et  qui  constituent 
les  signes  du  langage  écrit. 

Savoir  émettre  ces  signes,  qu'il  s'agisse  des  sons  articulés 
ou  des  mots  écrits,  est  le  fruit  d'une  éducation  préalable,  et  cette 
éducation  s'adresse  beaucoup  plus  à  un  centre  cortical  qu'aux 
organes  phonateurs  qui  émettent  les  sons,  à  la  main  qui  écrit. 

On  parle  d'APHASiE  de  transmission  quand,  chez  un  sujet  de 
notre  espèce,  il  y  a  perte  de  la  faculté  de  transmettre  le  con- 
tenu de  la  pensée,  soit  au  moyen  des  sons  articulés,  soit  au 
moyen  des  signes  de  l'écriture,  sans  que  pour  cela  les  organes 
phonateurs,  sans  que  le  membre  préposé  à  l'écriture  soient 
atteints  dans  leur  intégrité  fonctionnelle.  L'aphasie  de  trans- 
mission implique  donc  la  suppression  fonctionnelle  des  organes 
centraux  qui  président  à  la  formation  des  signes  nécessaires  à 
la  représentation  de  nos  idées. 

On  distingue  deux  variétés  principales  d'aphasie  de  trans- 
mission : 

Vlaphasie  motrice  ou  aphémie,  qui  a  été  si  bien  définie  par 
Bernard  l'oubli  du  procédé  qu'il  faut  suivre  pour  articuler  les 
mots. 
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Vagraphicy  qu'on  peut  tout  aussi  bien  définir  l'oubli  des 
mouvements  nécessaires  pour  tracer  les  signes  du  langage  écrit. 


b)  Nous  prenons  connaissance  des  idées  des  autres,  nous 
PERCEVONS  ces  idées,  en  déchiffrant  les  signes  parlés  [sons  arti- 
culés) ou  écrits  [inots]  dont  ils  se  servent  pour  nous  commu- 
niquer le  contenu  de  leur  pensée.  Cette  aptitude  à  percevoir  la 
signification  des  sons  articulés  et  des  signes  de  l'écriture  est 
également  le  fruit  d'une  éducation  préalable.  Quand  elle  vient  à 
se  perdre,  on  parle  à' aphasie  de  perception,  A' aphasie  sensorielle. 
On  distingue  deux  variétés  principales  d'aphasie  de  perception: 

La  surdité  verbale,  c'est-à-dire  la  perte  de  la  faculté  d'attri- 
buer aux  signes  du  langage  parlé  leur  signification  convention- 
nelle, telle  qu'elle  nous  avait  été  révélée  par  une  éducation 
préalable  ; 

La  cécité  verbale,  c'est-à-dire  la  perte  de  la  faculté  de 
déchiffrer  la  signification  des  signes  du  langage  écrit,  ou 
d'évoquer  les  idées  adéquates  de  ces  signes.  Elle  comprend  les 
variétés  suivantes  : 

La  cécité  verbale  ordinaire,  qui  s'accompagne  de  paraphasie 
et  d'agraphie,  c'est-à-dire  de  troubles  du  langage  ordinaire,  et 
dont  M.  Déjerine  distingue  la  cécité  verbale  pure,  sans  troubles 
concomitants  de  la  parole  et  de  l'écriture;  l'une  et  l'autre  com- 
portent les  deux  modalités  suivantes  : 

\Ialexie  littérale,  c'est-à-dire  l'oubli  de  la  signification  des 
lettres. 

\lalexie  verbale,  c'est-à-dire  la  perte  de  la  faculté  d'opérer 
la  synthèse  des  éléments  du  mot,  et  de  combiner  ces  éléments, 
les  lettres,  en  un  tout; 

Enfin  on  a  décrit  une  cécité  verbale  psychique,  véritable 
amnésie,  qui  consiste  dans  l'oubli  du  sens  des  mots,  sans  que 
soit  abolie  la  faculté  de  lire. 

Ainsi  le  sujet  frappé  d'alexie  est  dans  l'impossibilité  de  lire, 
de  déchiffrer  les  signes  écrits  du  langage,  ou  de  les  coordonner 
et  de  les  associer.  Au  contraire  celui  qui  est  atteint  de  cécité 
verbale  psychique  est  en  état  de  lire,  mais  il  ne  comprend 
plus  ce  qu'il  lit. 
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J'ai  fait  placer  sous  vos  yeux  un  tableau  synoptique  qui  vous 
permettra  d'embrasser  d\m  coup  d'œil  cette  classification  des 
principales  variétés  d'aphasie;  je  dis  principales,  car  l'échange 
des  idées  se  fait  encore  par  d'autres  signes  que  ceux  qui  ressor- 
tissent  au  langage  parlé  et  au  langage  écrit  proprement  dits; 
d'oii  une  série  d'aphasies  partielles,  que  je  passe  sous  silence  et 
à  dessein,  pour  ne  pas  compliquer  les  choses. 


Transmission  (  Aphasie  motrice  ou  aphémie. 

(motrice)      (  Agraphie 

I  Surdité  verbale. 
Perception.   \  /  Alexie  littérale. 


APHASIE  DE 


i    sensorielle)  )  ^.  ., .        ,    ,  )  Alexie  verbale. 

Cecite  verbale.        {  ^,  .,,         ,    , 
^  /  Ceci  te    verbale    psy- 

^       chique. 

L'aphasie  sera  dite  totale,  quand  elle  porte  à  la  fois  sur  la 
transmission  et  sur  la  perception  des  signes. 

Soit  dit  en  passant,  il  importe  de  vous  graver  dans  l'esprit 
que  ces  diverses  modalités  de  l'aphasie  se  rencontrent  rarement 
seules,  à  l'état  de  pureté.  Presque  toujours  les  désordres  apha- 
siques se  présentent  sous  une  forme  complexe  :  l'une  des  mo- 
dalités susdites  prédomine,  mais  on  y  trouve  associés  des 
troubles  du  langage  qui  ressortissent  aux  autres. 


Pour  en  revenir  à  la  première  variété,  au  sujet  de  laquelle 
j'ai  cru  devoir  entreprendre  cette  digression,  pour  en  revenir  à 
l'aphasie  motrice,  à  l'oubli  du  procédé  à  l'aide  duquel  nous 
articulons  des  sons,  il  est  entendu  qu'on  l'observe  dans  les  cas 
oii  une  tumeur  (soit  toute  autre  lésion)  désorganise  la  troisième 
circonvolution  frontale  gauche  (chez les  droitiers),  et  plus  par- 
ticulièrement le  pied  de  cette  circonvolution  (fig.  59).  Voici  ce 
que  l'on  constate  alors  : 

Il  est  rare,  exceptionnel  même,  que  le  désordre  du  langage 
se  borne  à  l'aphasie  motrice.  Très  souvent  celle-ci  se  complique 
d'agraphie.  Toutefois  on  connaît  des  observations  de  malades 
qui,  ayant  été  frappés  d'aphasie  motrice,  conservaient  la  faculté 
d'exprimer  leur  pensée  par  écrit,  jusqu'à  pouvoir  rédiger  l'his- 
toire de  leur  maladie. 
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Non  seulement  ces  malades  ne  peuvent  pas  articuler  spon- 
tanément les  mots  nécessaires  à  l'expression  de  leurs  pensées  ; 
il  leur  est  en  outre  impossible  de  répéter  les  paroles  qu'on  pro- 
nonce devant  eux,  qu'ils  entendent  et  dont  ils  comprennent 
le  sens;  il  leur  est  impossible  de  lire  à  haute  voix. 

Vous  concevez  aussi  que  pour  peu  que  la  tumeur  empiète 
sur  la  partie  contiguë  de  la  circonvolution  frontale  ascen- 
dante, pour  peu  qu'elle  gagne  en  profondeur  et  qu'elle 
envahisse  la  substance  médullaire  sous-jacente  aux  circonvo- 
lutions rolandiques,  l'aphasie  motrice  se  doublera  d'une  para- 
lysie faciale  ou  linguale,  d'une  monoplégie  brachiale,  voire 
d'une  hémiplégie  de  tout  le  côté  droit. 

On  a  prétendu  que  V aphasie  motrice  pure ^  l'aphasie  motrice 
sans  agraphie  et  sans  mélange  de  quelque  autre  modalité  de 
désordre  aphasique,  était  d'origine  subcorticale,  autrement 
dit  qu'elle  dépendait  d'une  lésion  en  foyer,  située  dans  la 
substance  médullaire  sous-jacente  à  l'écorce  du  pied  de  la 
troisième  circonvolution  frontale.  La  preuve  de  cette  assertion 
est  encore  à  faire. 


Tumeurs  de  la  deuxième  circonvolution  frontale  gauche.  — 
Jusqu'à  ces  derniers  temps  on  localisait  dans  le  pied  de  la  deu- 
xième circonvolution  frontale,  le  territoire  dont  la  lésion 
entraîne  l'agraphie  (fig.  59). A  l'appui  de  cette  localisation,  on 
invoquait  des  observations  publiées  par  Charcot,  Pitres,  Pré- 
vost, Nicolle  et  Haliprés,  Kostenitsch,  Banti,  Osier,  Henschen. 
Il  s'agit,  bien  entendu,  de  l'agraphie  pure,  de  celle  qui  se  montre 
indépendamment  de  toute  autre  forme  d'aphasie. 

Cette  localisation  a  été  contestée  par  Wernicke,  Kûssmaul, 
Lichtheim,  Gowers,  Oppenheim,  Déjerine.  Un  élève  de  M.  Déje- 
rine,  M.  Mirailié',  a  entrepris  de  démontrer  que  les  obser- 
vations invoquées  en  faveur  de  l'existence  d'un  centre  spécial 
de  l'écriture  n'ont  pas  la  valeur  démonstrative  qu'on  a  prétendu 
leur  attribuer. 

Pour  Déjerine  et  Mirailié,  dont  l'opinion  est  partagée  par  von 

1.  MiRALLiÉ.  —  L'ApIiasie  sensorielle.  Paris,  1896. 
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Monakow,  on  doit  se  demander  si  l'^igraphie  s'observe  à  l'état 
pur,  si  elle  n'est  pas  toujours  une  manifestation  partielle,  soit 
de  l'aphasie  motrice,  soit  de  la  surdité  verbale.  En  tout  cas 
l'agraphie  serait  d'observation  constante,  chaque  fois  que  le 
langage  intérieur  a  subi  une  perturbation  tant  soit  peu  profonde. 
Dans  un  récent  et  très  remarquable  travail  sur  les  aphasies 
MM.  Gombaultet  Philippe^  ont  cependant  mentionné  des  obser- 
vations où  une  agraphie  totale  s'est  montrée  comme  seul 
symptôme  permanent.  Ils  ont  cité  d'autres  observations  de 
perte  isolée,  soit  du  langage  articulé,  soit  de  l'audition  verbale, 
soit  de  la  lecture,  avec  conservation  parfaite  de  l'écriture  spon- 
tanée, comme  des  preuves  indirectes  de  l'indépendance  des 
images  graphiques. 

Je  vous  ferai  remarquer  incidemment  que  la  localisation  du 
centre  du  langage  écrit,  dans  le  pied  de  la  deuxième  circonvo- 
lution frontale,  avait  quelque  chose  de  séduisant  pour  l'esprit. 
En  effet,  ce  centre  se  trouvait  ainsi  placé  en  avant  et  au  voisi- 
nage presque  immédiat  du  centre  moteur  de  la  main.  Or,  l'apho- 
risme bien  connu,  qui  veut  que  ce  n'est  pas  l'organe  qui  fait 
la  fonction,  que  c'est  la  fonction  qui  fait  l'organe,  est  applicable 
surtout  en  matière  de  physiologie  cérébrale.  Il  y  avait  donc 
quelque  chose  de  séduisant  à  se  représenter  que  l'éducation  du 
centre  chargé  spécialement  de  présider  aux  mouvements  de 
l'écriture  était  dévolue  au  territoire  voisin  du  centre  cortical 
qui  préside  aux  mouvements  volontaires  quelconques  du  membre 
supérieur,  de  même  que  le  centre  du  langage  articulé  est  placé 
au  voisinage  des  centres  corticaux  des  muscles  qui  entrent  en 
jeu  dans  l'articulation  des  sons. 

Force  m'est  cependant  de  reconnaître  que,  dans  les  cas, 
jusqu'ici  connus,  d'agraphie  avec  lésion  du  pied  de  la  deuxième 
circonvolution  frontale  gauche,  cette  lésion  n'était  pas  unique, 
et  que  dans  d'autres  cas,  l'agraphie  a  coïncidé  avec  des  foyers 
localisés  difleremment.  Je  vous  en  fournirai  des  preuves  dans 
un  instant.  Vous  concevez  dès  lors  que  la  constatation  d'une 
agraphie,  même  isolée,  ne  saurait  avoir  pour  nous  une  bien 
grande  valeur,  lorsqu'il  s'agit  de  préciser  le  siège  d'une  tumeur 
cérébrale  en  vue  d'une  intervention  opératoire  éventuelle. 

1.  GoMBAULT  et  Philippe.  —  Contribution  à  l'étude  des  aphasies.  Archives  de 
médecine  expérimentale,  1896,  n°s  3  et  5. 
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Sommaire.  —  A.  Lobe  pariétal.  —  Tumeurs  du  lobe  pariétal:  Énumération  des 
symptômes  spécifiques  qu'on  leur  a  attribués  :  a  Alexie;  elle  parait  plutôt 
dépendre  de  certaines  lésions  du  lobe  occipital  gauche.  —  b.  Agraphie;  on  lui 
a  contesté  une  existence  autonome.  —  c.  Troubles  du  sens  musculaire  ;  comme 
quoi  les  centres  de  la  sensibilité  musculaire  doivent  être  situés  en  partie  dans 
l'aire  du  lobe  pariétal.  —  d.  Ptosis  cortical.  Le  ptosis  a  été  observé  dans  des 
cas  de  lésion  en  foyer  de  la  partie  antérieure  de  la  deuxième  circonvolution 
pariétale;  cette  localisation  a  été  contestée. 

C.  Lobe  temporal.  —  Tumeurs  du  lobe  temporal:  Quand  elles  intéressent  le  lobe 
temporal  de  l'un  ou  l'autre  côté,  elles  donnent  lieu  au  phénomène  de  la  surdité 
de  l'âme;  exemple  clinique.  —  Tumeurs  du  lobe  temporal  gauche:  Elles  donnent 
lieu  à  la  surdité  verbale  et  à  la  paraphasie  ;  exemples  cliniques.  —  Ces  mani- 
festations font  défaut  chez  les  gauchers. 

D.  Lobe  occipital.  —  Tumeurs  du  lobe  occipital  gauche.  Elles  donnent  lieu  à  la 
cécité  verbale.  —  Ce  qu'il  faut  entendre  par  ces  mots.  —  Localisation  précise 
de  la  cécité  verbale.  —  Tumews  de  l'un  quelconque  des  deux  loties  occipitaux. 
Une  tumeur  unilatérale  peut  donner  lieu  à  une  hémianopsie  homonyme.  — 
Localisation  de  l'hémianopsie  homonyme  d'origine  centrale.  —  Ce  qu'il  faut 
entendre  par  cécité  corticale.  —  Relations  de  la  cécité  corticale  et  de  la  cécité 
de  l'âme.  —  Topographie  des  lésions  qui  donnent  lieu  à  la  cécité  de  l'âme. 
—  Tumeurs  situées  à  la  limite  commune  du  lobe  occipital  et  du  lobe  temjioral 
gauches:  Elles  donnent  lieu  au  phénomène  de  l'aphasie  optique. 

Tumeurs  du  corps  calleux.  Dans  certains  cas,  elles  peuvent  être  diagnostiquées 
avec  une  assez  grande  rigueur.  —  Éléments  de  ce  diagnostic  topographique. 


Messieurs, 

Je  vais  poursuivre  l'étude  du  diagnostic  topographique  des 
tumeurs  cérébrales,  en  me  maintenant  au  point  de   vue  pra- 
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tique  sur  lequel  je  me  suis  expliqué  dans  la  précédente  leçon. 

B.  Lobe  pariétal.  —  Le  lobe  pariétal  est  limité,  en  haut,  par 
la  scissure  inter-hémisphérique  ;  en  avant  par  le  sillon  de 
Rolando,  qui  le  sépare  du  lobe  frontal;  en  bas,  par  la  scisssure 
de  Sylvius,  qui  le  sépare  du  lobe  temporal;  en  arrière,  par  une 
ligne  fictive  qu'on  désigne  sous  le  nom  de  scissure  perpendicu- 
laire externe,  qui  le  sépare  du  lobe  occipital.  Il  comprend  la 
circonvolution  paiiétale  ascendante ,  la  circonvolution  pariétale 
supérieure,  et  la  circonvolution  pariétale  inférieure . 

Dans  ce  qui  me  reste  à  vous  dire,  je  vais  faire  abstraction 
de  la  circonvolution  pariétale  ascendante,  qui,  vous  vous  le 
rappelez,  fait  partie  de  la  zone  rolandique. 


Tumeurs  du  lobe  pariétal.  —  On  a  prétendu  que  les  tumeurs 
du  lobe  pariétal  étaient  susceptibles  de  donner  lieu  aux 
désordres  suivants  : 

A  des  troubles  du  sens  musculaire  et  à  du  ptosis,  lorsque  la 
tumeur  intéresse  l'un  quelconque  des  deux  hémisphères,  en 
des  points  du  lobe  pariétal  que  je  vais  préciser; 

A  de  Valexie  et  à  de  Vagraphie,  lorsque  le  néoplasme  occupe 
certains  territoires  du  lobe  pariétal  de  l'hémisphère  gauche^ 
chez  un  droitier. 

Ces  diverses  assertions  sont  toutes  également  contestables, 
et  toutes  elles  ont  été  contestées.  Je  vais  tâcher  de  vous  édi- 
fier sommairement  à  cet  égard. 


a)  Alexie.  — Pour  ce  qui  est  d'abord  de  l'alexie,  vous  vous 
rappelez  qu'elle  consiste  dans  la  perte  de  la  faculté  de  distinguer 
et  de  lire  les  signes  du  langage  écrit,  lettres  et  mots.  Eh  bien, 
elle  dépend  en  réalité  d'une  lésion  de  certains  territoires  du  lobe 
occipital  gauche.  En  effet,  dans  quelques  cas  d'alexie  où,àrau- 
topsie,  on  a  trouvé  le  lobe  pariétal  envahi  par  une  tumeur,  celle- 
pi  intéressait  également,  dans  une  plus  ou  moins  grande  étendue, 
le  lobe  occipital.  Par  contre  l'alexie  a  été'^  observée  dans  des 
cas  de  tumeur  ou  autre  lésion  circonscrite  du  lobe  occipital 
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avec  intégrité  du  lobe  pariétal.  Je  reviendrai  plus  longuement 
là-dessus  dans  un  instant. 


b)  Agraphie.  —  Je  vous  rappelle  que  l'agraphie  consiste 
dans  la  perte  de  la  faculté  d'exprimer  ses  pensées  par  écrit,  dans 
la  perte  du  souvenir  des  signes  de  l'écriture.  Je  puis  vous 
citer  une  observation  d'Oppenheim^  que  ce  médecin  a  invo- 
quée pour  prétendre  qu'une  tumeur  limitée  au  lobe  pariétal 
gauche  est  susceptible  d'engendrer  l'agraphie. 

11  s'agit  d'un  homme  de  57  ans,  qui  a  présenté  sucessivement 
des  maux  de  tète  et  de  l'agraphie,  à  une  époque  où  on  ne 
constatait  chez  lui  ni  autres  troubles  du  langage,  ni  troubles  de 
la  motilité  aux  membres.  Plus  tard,  une  aphasie,  d'intensité 
croissante,  une  hémiparésie  droite  et  de  l'alexie  se  sont  associées 
à  l'agraphie  du  début. 

Cet  homme  a  succombé.  A  son  autopsie  on  a  trouvé  un  car- 
cinome kystique,  du  volume  d'un  œuf  de  poule^  dans  l'épais- 
seur du  lobe  pariétal  gauche;  au  pourtour  de  la  tumeur,  le 
tissu  nerveux  était  ramolli. 

Je  vous  ai  déjà  dit,  au  cours  de  la  précédente  leçon,  qu'on  a 
contesté  à  l'agraphie  une  existence  autonome  et  une  localisation 
spéciale,  et  qu'il  s'agit  là  d'une  question  qui  est  encore  en  sus- 
pens; je  ne  reviendrai  pas  sur  ce  point. 

Aussi  bien  la  vérité  est-elle  que  nous  ne  savons  pas  grand'- 
chose  de  précis  touchant  les  localisations  fonctionnelles  qui 
sont  propres  aux  circonvolutions  pariétales  gauches  (chez  le 
droitier).  Voyons  un  peu  si  nous  sommes  mieux  fixés  sur  les 
localisations  pariétales  communes  aux  deux  hémisphères. 

c)  Troubles  du  sens  musculaire.  —  Dans  un  travail  paru  il  y 
a  quelques  années,  Redlich",  analysant  les  faits  anatomo-cli- 

1.  Oppexheim.  —  Zur  Pathologie  dei*  Grosshirngeschwùlste.  Archiv  fier  Psy- 
chiatrie und  Nervenkrank.  1889,  t.  XXI,  fasc  2,  p.  384  (obs.  IX). 

2.  Redlich.  —  Ueber  Stoerungen  des  Muskelsinnes,  etc.  Wiener  klin.  WochenS' 
chrift,  1893,  n"  26-30. 
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niques  susceptibles  de  nous  éclairer  sur  le  siège  du  centre  cor- 
tical du  sens  musculaire,  était  arrivé  à  cette  conclusion  :  que 
très  vraisembablement  ce  centre  est  compris  dans  l'aire  du  lobe 
pariétal. 

A  cela  von  Monakow  a  objecté  que  sans  aucun  doute  les 
lésions  en  foyer,  qui  intéressent  les  deux  circonvolutions  parié- 
tales dans  une  assez  grande  étendue,  entraînent  des  troubles 
du  sens  musculaire  (abolition).  Toutefois,  dans  la  plupart  des 
faits  où  cette  condition  se  trouvait  réalisée,  la  lésion  empiétait 
sur  les  circonvolutions  rolandiques  avoisinantes,  et  je  vous  ai 
déjà  signalé  que  les  tumeurs  de  la  zone  rolandique  peuvent 
donner  lieu  à  de  l'anesthésie  musculaire.  Vous  pourriez  donc 
être  porté  à  conclure  que  dans  les  faits  en  question,  les  troubles 
de  la  sensibilité  musculaire  étaient  imputables  à  la  lésion  con- 
comitante des  circonvolutions  rolandiques.  Sachez  donc  qu'il 
existe  un  petit  nombre  d'observations  relatives  à  des  malades 
qui  avaient  présenté,  de  leur  vivant,  une  abolition  du  sens  mus- 
culaire, sans  paralysie  motrice,  dans  les  deux  membres  d'un 
côté,  ou  dans  un  seul,  et  à  l'autopsie  desquels  on  a  trouvé  une 
lésion  en  foyer,  limitée  au  lobe  pariétal,  sans  participation 
aucune  des  circonvolutions  rolandiques.  Vetter',  Grasset",  Von 
Monakow^  ont  publié  des  faits  de  ce  genre.  Von  Monakow  en  a 
rapproché  une  observation  publiée  par  Allen  Starr*  et  Me  Cosh, 
qui  a  presque  la  valeur  d'une  expérience  de  physiologie  :  Un 
jeune  homme  de  21  ans  était  affecté  d'une  épilepsietraumatique. 
Il  portait  une  cicatrice  au  niveau  de  la  bosse  pariétale  gauche. 
On  lui  trépana  le  crâne  à  ce  niveau,  et  on  appliqua  une  ligature 
sur  un  lacis  veineux  situé  à  un  peu  moins  de  2  pouces  en  arrière 
du  sillon  de  Rolando.  L'écorce  grise  fut  lésée  à  ce  même  niveau, 
qui  correspondait  à  la  circonvolution  supra-marginale  (partie 
antérieure  de  la  circonvolution  pariétale  inférieure).  Immédia- 
tement après  l'opération,  on  a  constaté  l'abolition  complète  du 


1.  Vetter.  —  Ueber  die  neueren  Expérimente  am  Groshirn,  etc.  Deufsches 
Archiv  fiir  kliii.  Medlcin,  1884,  t,  XXII,  fasc.  314,  p.  424. 

2.  Grasset. —  Localisations  cérébrales,  Paris,  1890. 

3.  Von  Monakow.  —  Experimentelle  und  pathologisch-anotomische  Untersu- 
chungen,  etc.  Archiv  fur  Psychiatrie  und  Nervenkrank.,  1892,  t.  XXIII,  fasc.  3, 
p.  643  (obs.  III.) 

4.  Allen  Starr  and  A.  J.  Me  Cosh.  A  contribution  to  the  localisât,  of  the  mus- 
cular  sensé.  American  Journal  of  the  medic  Sciences,  1894. 
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sens  musculaire  dans  le  bras  du  côté  opposé,  sans  trace  aucune 
de  paralysie  motrice. 

En  présence  de  ces  données,  une  conclusion  s'impose,  c'est 
que  les  centres  de  la  sensibilité  musculaire  sont  situés  en  partie 
dans  l'aire  du  lobe  pariétal  (fig.  60).  Quand  une  tumeur  occupe 
ce  territoire  de  la  surface  convexe  du  cerveau,  elle  pourra  donc 
occasionner  l'abolition  du  sens  musculaire  dans  les  membres  du 


FiG.  60. 


côté  opposé,  sans  qu'il  y  ait  de  paralysie  motrice  concomitante. 
Soit  dit  en  passant,  on  distingue  aujourd'hui  du  sens  mus- 
culaire proprement  dit,  qui  nous  renseigne  sur  l'état  de  con- 
traction des  muscles  et  sur  le  poids  des  corps,  le  sens  stéréo- 
gnostique  (A.  Hoffmann),  en  vertu  duquel  nous  apprécions 
par  le  toucher  la  forme  géométrique  des  objets.  Quand  le  sens 
stéréognostique  est  aboli,  nous  sommes  privés  de  la  faculté  de 
reconnaître  sans  le  concours  de  la  vue,  par  le  seul  toucher,  et 
d'après  leur  conformation  extérieure,  des  objets  usuels.  On 
n'est  pas  encore  bien  fixé  sur  la  localisation  précise  de  ce  sens 
stéréognostique  dans  l'écorce  ^ 

■1.  Mon  chef  de  clinique,  M.  Gasne,  vient  de  jyuhlier  {Nouvelle  Iconogi^aphie  de  la 
Salpêtrièi^e,  janvier  et  février  1898),  deux  observations  d'hystérie  avec  disparition 
complète  du  sens  stéréognostique,  sans  autres  troubles  de  la  sensibilité.  Il  a 
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d)  Ptosis  cortical.  —  On  a  prétendu  que  le  centre  moteur 
cortical  de  la  paupière  supérieure  se  trouve  compris  dans  les 
limites  du  lobe  pariétal.  A  l'appui  de  cette  assertion,  on  a 
invoqué  des  faits  cliniques  publiés  par  Grasset  \  par  Lan- 
douzy- ,  par  Chauffard  ^  Surmont ^,  Lemoine',  et  tout  récem- 
ment par  Giannelli'',  relatifs  à  des  cas  de  ptosis  unilatéral 
observés  chez  des  sujets  à  l'autopsie  desquels  on  a  trouvé  une 
lésion  en  foyer  de  la  partie  antérieure  de  la  deuxième  cir- 
convolution pariétale,  appelée  encore  lobule  supramarginal 
(fig.  60).  Mais  en  regard  de  ces  faits  se  dressent  ceux  de  lésions 
en  foyer  qui  intéressaient  le  lobe  pariétal  dans  presque  toute 
son  étendue,  et  où  il  n'existait  point  de  paralysie  de  la  pau- 
pière supérieure  du  côté  opposé;  sans  compter  que  le  ptosis 
peut  s'observer  avec  des  lésions  corticales  intéressant  d'autres 
régions  du  cerveau,  ainsi  que  l'ont  montré  Charcot  et 
Pitres. 

Il  y  a  là  une  question  de  localisation,  qui  est  encore  en 
suspens. 


G.  Lobe  temporal.  —  Le  lobe  temporal,  situé  à  la  partie  infé- 
rieure de  l'hémisphère,  est  limité  en  avant  et  en  haut  par  la 
scissure  de  Sylvius,  qui  le  sépare  du  lobe  pariétal,  en  bas  par  le 
bord  inférieur  de  l'hémisphère,  en  arrière  par  la  scissure  per- 
pendiculaire externe,  ligne  fictive  qui  le  sépare  du  lobe  occipi- 

conclu  que  l'esprit  est  naturellement  porté  à  supposer  qu'une  fonction  qui  peut 
s'isoler  cliniquement  d'une  façon  si  nette  doit  pouvoir  s'isoler  anatoniiquement. 

1.  J.  Grasset.  —  Méningite  ;  parai j'sie  limitée  de  la  paupière  supérieure  gauche; 
lésion  à  l'extrémité  de  la  scissure  parallèle.  Progrès  médical,  1876,  n°  22. 

2.  Laxdolzy.  —  De   la  blépharoptose  cérébrale,   etc.    Archives  rjénérales   de 
médecine,  août  1871. 

3.  Chauffard.  —  Ramollissement  du  pli  courbe.  Blépharoptose  droite  incom- 
plète, Revue  de  médecine.  1881,  p.  189. 

4.  Slrmont.  —  De  la  blépharoptose  d'origine  cérébrale.  Tlièse  de  Lille,  1886, 
■a."  28. 

5.  Lemoine.  —  De  la  blépharoptose  cérébrale.  Revue  de  médecine,  juillet  1887, 
p.  379. 

6.  GiA>3ELLi.  —  Rivisla  quindicimale  di  Psicologia,  Psychiafria,  Xeurologia. 
I"mail897. 
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tal.  Il  se  compose  de  trois  circonvolutions  parallèles  à  la  scis- 
sure de  Sylvius  et  qui  sont,  en  allant  do  haut  en  bas  :  la  /jr<?- 
mière,  la  deuxième  et  la  troisième  circonvolutions  temporales. 


Tumeurs  du  lobe  temporal.  —  L'écorce  du  lobe  temporal  est 
le  territoire  cortical  où  viennent  aboutir  les  terminaisons  du 
nerf  acoustique.  Ce  territoire  peut  donc  être  considéré  comme 
le  centre  de  la  perception  des  impressions  acoustiques,  comme  le 
siège  de  la  conscience  auditive  (fig.  61).  Seulement  il  importe  de 
vous  rappeler  que  les  fibres  terminales  de  chaque  nerf  auditif  se 
répandent  dans  les  deux  hémisphères;  autrement  dit,  chaque 
lobe  temporal  est  en  communication  avec  les  deux  nerfs  acous- 
tiques. Il  était  donc  à  prévoir  que  seules,  les  lésions  qui  désor- 
ganisent les  circonvolutions  temporales  des  deux  hémisphères 
entraînent  une  suppression  de  la  conscience  auditive,  c'est-à- 
dire  ce  trouble  de  la  perception,  que  les  auteurs  allemands 
ont  baptisé  du  nom  de  surdité  de  l'âme.  Par  là  ils  veulent  dire 
que  ceux  qui  sont  frappés  de  ce  trouble  de  la  perception  con- 
servent l'ouïe,  mais  ne  distinguent  plus  les  uns  des  autres  les 
sons  qu'ils  entendent. 

Effectivement,  nous  connaissons  déjà  un  petit  nombre  de  faits 
cliniques,  qui  nous  ont  fourni  la  confirmation  de  ces  prévisions. 
Le  plus  intéressant  de  tous  a  été  publié  il  y  a  déjà  près  de  quinze 
ans,  par  Friedlànder  et  Wernicke*.  Il  concernait  une  femme 
qui,  à  l'âge  de  43  ans,  avait  eu  coup  sur  coup  deux  attaques 
d'apoplexie.  A  la  suite  de  ces  attaques  elle  se  trouva  incapable 
de  comprendre  ce  qu'on  lui  disait  (surdité  verbale).  Elle  ne 
réagissait  plus  aux  bruits  qui  se  produisaient  autour  d'elle 
(surdité  corticale).  En  très  peu  de  temps  la  surdité  était  deve- 
nue complète. 

A  l'autopsie  de  cette  femme,  on  a  trouvé  des  lésions  gom- 
meuses  dans  les  deux  hémisphères  ;  à  gauche,  elles  avaient  désor- 
ganisé le  segment  postérieur  des  deux  premières  circonvolutions 
temporales;  adroite,  la  lésion  intéressait  le  segment  postérieur 
de  la  troisième  circonvolution  temporale,  la  circonvolution  parié- 

1.  Friedlae?,-der  etWERNiCKE.  —  Ein  Fall  von  Worttaubheit  in  Folge  von  d'oppel- 
seitigerLaesiondesSchlaefenlappens.Fo/Vsc/ir(7^e(/er.l/ec/ic»i,  1883, 1. 1,  n°  6,  p.  177. 
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taie  inférieure  y  compris  le  lobe  angulaire.  Il  n'y  avait  pas  de 
lésion  des  nerfs  acoustiques,  pas  de  lésions  auriculaires,  sauf  un 
peu  de  catarrhe  sec  de  la  caisse. 

Vous  prévoyez  déjà  qu'une  lésion  en  foyer,  telle  qu'une 
tumeur,  limitée  au  lobe  temporal  de  l'hémisphère  droit,  n'en- 
traînera pas  de  troubles  bien  manifestes  de  l'ouïe,  ou  tout  au 
plus  une  diminution  de  la  perception  auditive.  Tout  à  l'heure 
je  vous  citerai  un  fait  qui  démontre  qu'il  en  est  ainsi. 


FiG.  61. 


Par  contre  une  lésion  limitée  au  lobe  temporal  gauche 
entraînera,  chez  un  droitier,  des  désordres  qui  ressortissent  à 
l'aphasie  de  perception,  et  qui  ne  sont,  somme  toute,  qu'une 
modalité  de  la  surdité  de  l'âme,  je  veux  parler  de  la  surdité 
verbale. 


* 


Tumeurs  du  lobe  temporal  gauche .  —  Les  troubles  aphasiques 
qu'on  observe  en  quelque  sorte  à  titre  de  manifestation  propre, 
dans  les  cas  où  une  tumeur  siège  dans  le  lobe  temporal 
gauche,  sont  précisément  représentés  par  la   surdité  verbale^ 
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associée  à  d'autres  désordres  du  langage  et  notamment  à  la 
paraphasie. 

Je  vous  rappelle  que  par  surdité  verbale,  on  désigne  un 
trouble  de  la  perception  auditive,  qui  consiste  en  ceci  :  les 
malades  continuent  de  percevoir  les  sons  et  en  particulier  les 
sons  articulés,  mais  ils  ne  perçoivent  plus  le  sens  de  ces  der- 
niers. Vous  leur  parlez  dans  la  langue  qui  leur  était  familière; 
ils  vous  entendent,  mais  ils  ne  vous  comprennent  plus.  Bref  ils 
ont  perdu  la  mémoire  du  sens  des  mots  que  vous  prononcez 
devant  eux. 

Eh  bien,  Messieurs,  nous  connaissons  aujourd'hui  un  assez 
grand  nombre  de  faits  cliniques  qui  nous  autorisent  à  localiser 
dans  le  lobe  temporal  gauche,  et  principalement  au  niveau  du 
tiers  postérieur  de  la  première  circonvolution  temporale  (fig.  61), 
le  territoire  dont  la  destruction  entraîne  la  surdité  verbale. 
Mirallié',  dans  sa  thèse  inaugurale,  a  réuni  une  trentaine  de 
faits  de  ce  genre.  Pour  ne  parler  que  de  ceux  où  la  lésion  des- 
tructive était  représentée  par  une  tumeur,  je  vous  citerai  l'obser- 
vation publiée  par  Giraudeau^  Elle  est  relative  à  une  malade, 
qui,  de  son  vivant,  avait  été  frappée  de  surdité  verbale  presque 
complète.  Elle  ne  présentait  ni  cécité  verbale,  ni  aphasie  mo- 
trice, ni  troubles  de  la  motilité.  A  son  autopsie,  on  a  trouvé  un 
gliosarcome  du  volume  d'une  noix,  dans  la  partie  postérieure  des 
l""e  et  2"  circonvolutions  temporales,  avec  pénétration  de  la 
substance  médullaire. 

Laissez-moi  vous  citer  encore  une  observation  de  Bruns  % 
sur  laquelle  je  reviendrai  tout  à  l'heure  et  qui,  eu  égard  à  la 
détermination  topographique  du  territoire  dont  la  destruction 
entraîne  la  surdité  verbale,  a  presque  la  valeur  d'une  expé- 
rience de  laboratoire.  Chez  le  sujet  de  cette  observation,  on 
avait  diagnostiqué  une  tumeur  du  lobe  occipital,  pour  des  rai- 
sons que  je  vous  dirai  dans  un  instant.  Une  intervention  opéra- 
toire fut  décidée.  Elle  consista  dans  la  mise  à  nu  de  toute  la 
surface  convexe  du  lobe  occipital  gauche  et  de  la  portion  adja- 


1.  Mirallié.  —  De  l'aphasie  sensorielle.  Paris,  1896. 

2.  GiRAUDEAU.  —  Note  sur  un  cas  de  surdité  cérébrale.  Revue  de  me'decine,  \882, 
n°  5,  p.  448. 

3.  Bruns.  —  Ein  neuer  Fall  von  Alexie,  etc.  Neurologisches  Centralblatt,  1894, 
n"*  1  et  2. 
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cente  du  lobe  pariétal.  On  ne  trouva  pas  de  traces  de  la  tumeur 
présumée.  Dans  l'intervalle  qui  s'écoula  entre  l'opération  et  la 
mort  du  sujet,  celui-ci  présenta  d'une  façon  très  nette  le  phé- 
nomène de  la  surdité  verbale.  Or  l'autopsie  fit  découvrir, 
entre  autres  néoplasmes,  une  tumeur  implantée  sur  la  partie- 
postérieure  des  l""*^  et  2''  circonvolutions  temporales  gauches. 
Cette  tumeur,  à  en  juger  par  les  apparences,  devait  être  de 
date  assez  récente.  En  tout  cas  elle  n'existait  point  à  l'époque 
011,  dans  le  cours  de  l'opération  susdite,  on  avait  été  à  même  de 
faire  l'inspection  directe  de  cette  région  de  l'encéphale. 

L'observation  de  Bruns  confirme  donc  l'opinion  de  Wernicke 
qui  localise  dans  les  deux  tiers  postérieurs  des  1'®  et  2"  circon- 
volutions temporales  supérieures  gauches,  le  territoire  dont 
la  suppression  fonctionnelle  se  traduit  par  la  surdité  verbale. 
C'est  là  une  des  localisations  corticales  les  moins  contestées. 

Vous  devinez  déjà,  par  déduction  de  ce  que  je  vous  ai  dit 
de  l'aphasie  motrice,  que  chez  un  cjaucher,  une  lésion,  tumeur 
ou  autre,  destructive  des  circonvolutions  temporales,  n'engen- 
drera la  surdité  verbale  qu'autant  qu'elle  siège  à  droite.  Nous 
connaissons  des  faits  qui  démontrent  qu'il  en  est  ainsi.  Témoin 
l'observation  publiée  par  Westphal  père\  d'un  homme  qui,  de 
son  vivant,  avait  présenté  des  symptômes  en  rapport  avec  une 
tumeur  cérébrale,  mais  pas  le  moindre  trouble  susceptible  d'être 
rattaché  à  l'aphasie,  et  je  vous  rappelle  encore  une  fois  que  la 
surdité  verbale  est  du  ressort  de  l'aphasie  de  perception.  A 
l'autopsie  de  cet  homme,  on  a  trouvé  un  gliosarcome  qui  avait 
détruit  tout  le  lobe  temporal  gauche.  Ze  sujet  en  question  était 
gaucher.  Des  faits  du  même  genre  ont  été  publiés  par  Blanchi  -, 
par  Sepilli^ 


D.  Lobe  OCCIPITAL.  —  Le  lobe  occipital  occupe  la  partie  la  plus 
reculée  de  l'hémisphère;  c'est  lui  qui  renferme  les  centres  cor- 

1.  Westphal.   —  Ueber   einen  Fall,  etc.  Berliner  klin.    Woclienschrift,  188», 
n°  49,  p.  777. 

2.  L.  BiANCHi.  —  Di  un  caso  di  lesione  distruttiva  del  lobo  temporosfenoïdale 
sinistro,  etc.  La  Psichiatria,  1888,  t.  VI. 

3.  Sepilli.  —  Gontributo  aile  affesioni  dei  lobitemporali,  etc.  Rivista  spevimen- 
laie  di  freniatrice  e  di  medicina  légale,  1892,  vol.  XVIII,  fasc.  3  et  4. 
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ticaux  de  la  vision.  Sa  limite  antérieure  est  tout  artificielle  ;  elle 
est  représentée  par  une  ligne  parallèle  à  la  scissure  perpendi- 
culaire, et  qui  correspond  à  une  scissure  externe,  nettement 
dessinée  sur  le  cerveau  du  singe.  On  l'appelle  scissure  perpen- 
diculaire externe.  En  haut,  en  bas  et  en  arrière,  le  lobe  occi- 
pital est  circonscrit  par  le  bord  libre  de  l'hémisphère.  Il  se 
compose  de  trois  circonvolutions  dirigées  d'avant  en  arrière,  et 
qui  sont,  en  allant  de  haut  en  bas  :  \d.  première,  la  deuxième  et 
la  troisième  circonvolutions  occipitales. 


*    * 


Tumeurs  du  lobe  occipital  gauche.  —  Considérons  d'abord 
le  cas  où  une  tumeur  occupe  le  lobe  occipital  gauche.  Elle 
pourra  occasionner,  en  fait  de  manifestation  propre,  la  cécité 
verbale. 

Vous  vous  rappelez  que  sous  ce  nom  on  englobe  des  troubles 
variés  de  la  perception  des  signes  du  langage  écrit,  à  savoir  : 
la  cécité  verbale  ordinaire  et  la  cécité  verbale  pure,  qui  peuvent 
se  présenter  sous  la  forme  de  Valexie  littérale  ou  de  Valexie  ver- 
bale, et  la  cécité  verbale  psychique.  Les  personnes  frappées  de 
cécité  verbale  psychique  ne  déchiffrent  plus  le  sens  des  mots 
qu'ils  lisent  dans  une  langue  qui  pourtant  leur  est  familière.  Ils 
distinguent  encore  les  lettres;  ils  les  combinent  sans  trop  de 
difficulté  pour  les  lire  à  l'état  de  mots  et  de  phrases.  Mais  ces 
mots  et  ces  phrases  ne  disent  pas  davantage  à  leur  intelligence 
que  les  mots  et  les  phrases  empruntés  à  une  langue  qui  leur 
serait  inconnue.  Bref  ils  ont  perdu  la  mémoire  du  sens  des 
signes  écrits,  de  même  que  les  malades  frappés  de  surdité  ver- 
bale ont  perdu  la  mémoire  du  sens  des  paroles  appartenant  à  une 
langue  qu'ils  entendaient  couramment  jusque-là.  Il  s'agit, 
somme  toute,  d'un  trouble  de  l'idéation  qui  paraît  être  très 
rare,  et  dont  nous  ignorons  la  localisation  précise.  Elle  n'est, 
à  vrai  dire,  qu'une  des  manifestations  de  la  cécité  de  l'àme, 
dont  je  vous  parlerai  tout  à  l'heure. 

Dans  les  cas  de  cécité  verbale  proprement  dite,  les  malades 
ne  déchiffrent  même  plus  la  signification  des  lettres  [alexie 
littérale^  ou  s'ils  reconnaissent  les  lettres,   il  leur   est,  par 
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contre,  devenu  impossible  de  les  coordonner  pour  en  faire  des 
mots  [alexie  verbale).  Je  vous  ai  dit  que  M.  Déjerine  a  distrait 
la  cécité  verbale  jmre,  qui  se  présente  sans  troubles  concomi- 
tants de  la  parole  et  de  l'écriture,  de  la  cécité  verbale  ordinaire, 
accompagnée,  elle,  de  paraphasie  et  d'agraphie,  l'une  et  l'autre 
reconnaissant  des  localisations  différentes.  ' 

Tout  à  l'heure  je  vous  ai  dit  quelques  mots  d'une  observa- 
tion publiée  par  Bruns,  et  qui  constitue  un  document  d'une 
grande  valeur  pour  la  détermination  du  siège  des  lésions  qui 
donnent  lieu  à  la  surdité  verbale.  Or,  elle  n'est  pas  moins 
instructive  eu  égard  à  la  détermination  topographique  du  terri- 
toire dont  la  destruction  engendre  la  cécité  verbale.  En  effet,  le 
sujet  de  cette  observation  avait  présenté,  indépendamment  des 
manifestations  communes  aux  tumeurs  intra-crâniennes  de 
n'importe  quel  siège,  —  céphalalgie,  vomissements,  stase  papil- 
laire,  —  de  Talexie  associée  à  une  hémiopie  homonyme  droite. 
L'alexie  avait  teiiu  une  place  prépondérante  dans  le  tableau 
symptomatique,  pendant  toute  une  première  phase  de  l'évolu- 
tion morbide,  jusqu'à  l'époque  oii  fut  tentée  une  intervention 
opératoire.  Vous  vous  rappelez  que  postérieurement  à  cette  opé- 
ration se  développa  de  la  surdité  verbale,  et  qu'à  l'autopsie  du 
sujet  on  trouva  un  néoplasme  intéressant  la  partie  postérieure 
des  deux  premières  circonvolutions  temporales  gauches,  dont  il 
n'existait  aucune  trace  au  moment  de  la  mise  à  nu  de  toute  la 
partie  postérieure  de  l'hémisphère  correspondant.  Eh  bien,  indé- 
pendamment de  cette  tumeur,  il  en  existait  une  autre,  dans  le 
lobe  occipital;  elle  avait  été  diagnostiquée  du  vivant  du  sujet, 
en  considération  de  la  cécité  verbale.  La  constatation  d'une 
hémianopsie  homonyme  ne  pouvait  que  corroborer  l'hypothèse 
d'une  tumeur  du  lobe  occipital,  ainsi  que  je  vais  vous  l'expli- 
quer dans  un  instant. 

Soit  dit  en  passant,  on  a  pu  localiser  entre  des  limites  très 
étroites  le  territoire  dont  la  désorganisation  entraîne  la  cécité 
verbale  ordinaire,  celle  qui  s'accompagne  d'autres  troubles  du 
langage.  On  lui  a  assigné  comme  siège  la  partie  antérieure  de  la 
deuxième  circonvolution  occipitale,  et  la  portion  adjacente  de  la 
circonvolution  pariétale  inférieure  (fig.  62),  connue  sous  le  nom 
de  pli  courbe  {gyriis  angularis).  On  a  même  prétendu  localiser 
dans  ce  dernier  territoire  le  centre  cortical  dont  la  destruction 
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entraîne  Falexie  simple.  Celte  localisation  a  été  reconnue 
comme  trop  exclusive.  Il  semble  démontré  que  pour  donner 
lieu  à  l'alexie  verbale  ou  cécité  verbale  ordinaire,  une  lésion 
circonscrite,  telle  qu'une  tumeur,  doit  occuper  le  territoire  com- 
mun au  lobule  pariétal  inférieur  et  à  la  deuxième  circonvolu- 
tion occipitale,  et  désorganiser  simultanément  la  substance 
corticale  et  la  substance  blanche  sous-jacente. 

Quaniklacécité  verbale  pure,  d'après  M.  Déjerine,  elle  dépend 
d'une  lésion  destructive  des  lèvres  de  la  scissure  calcarine,  des 
lobules  lingual  et  fusiforme,  et  des  faisceaux  qui  partent  de 
ces  mêmes  territoires  (fig.  63). 


^    ^ 


Tum  eur  de  l'un  quelconque  des  deux  lobes  occipitaux.  — 
Jusqu'alors  j'ai  envisagé  exclusivement  le  cas  d'une  lésion  de 
l'hémisphère  gauche  (chez  un  droitier).  Or  qu'une  tumeur  ou 
toute  autre  lésion  désorganise  l'écorce  grise  et  la  substance 
blanche  sous-jacente,  dans  une  certaine  étendue  du  lobe  occi- 
pital, que  ce  soit  dans  V hémis'phère  droit  ou  dans  l'hémisphère 
gauche,  et  il  en  résultera  ce  trouble  de  la  vision,  connu  sous  le 
nom  à.' hétnianopsie ,  d' hé?7iiopie .  L'hémianopsie  consiste  en 
ceci  que  la  perception  est  abolie  dans  une  moitié  environ  du 
champ  visuel  de  chaque  œil.  Elle  est  dite  homomjme  lorsqu'elle 
porte  sur  les  deux  moitiés  droites  ou  sur  les  deux  moitiés 
gauches  du  champ  visuel  des  deux  yeux.  Elle  est  qualifiée  de 
croisée,  dans  le  cas  contraire,  lorsque  des  deux  côtés  elle 
embrasse  la  moitié  temporale  ou  la  moitié  nasale  du  champ 
visuel. 

Eh  bien,  Messieurs,  l'hémianopsie  qui  est  en  rapport  avec 
une  tumeur  du  lobe  occipital  est  toujours  une  hémianopsie 
homonyme;  toujours  elle  intéresse  les  deux  moitiés  droites  ou 
les  deux  moitiés  gauches  du  champ  visuel  :  les  deux  moitiés 
droites,  dans  un  cas  de  lésion  de  l'hémisphère  gauche  ;  les  deux 
moitiés  gauches,  dans  un  cas  de  lésion  de  l'hémisphère  droit. 

Je  me  hâte  d'ajouter  que  la  réciproque  n'est  pas  vraie, 
qu'une  hémianopsie  peut  être  homonyme,  sans  pour  cela 
dépendre  d'une  lésion  corticale  ou  sous-corticale. 
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Quoi  qu'il  en  soit,  les  connaissances  que  nous  possédons 
sur  le  groupement  des  fibres  des  nerfs  optiques,  dans  leur  par- 
cours depuis  la  rétine  jusqu'à  Técorce  du  lobe  occipital,  nous 
expliquent  très  bien  le  caractère  homonyme  de  l'hémianopsie 
en  rapport  avec  une  tumeur  du  lobe  en  question.  En  effet,  j'ai 
déjà  eu  l'occasion  de  vous  dire^  que  l'entre-croisement  des  fibres 
des  deux  nerfs  optiques,  qui  se  fait  au  niveau  du  chiasma,  est 
incomplet.  Un&  partie  seulement  des  fibres  de  chaque  nerf 
optique  subissent  la  décussation,  ce  sont  celles  qui  proviennent 
de  la  portion  nasale  de  la  rétine  et  qui  transmettentles  impres- 
sions (N.  N.,  fig.  64)  venues  de  la  moitié  teiwporale  du  champ 
visuel  ;  de  sorte  que,  au  delà  du  chiasma  et  jusque  dans  l'écorce 
du  lobe  occipital  qui  est  son  lieu  d'aboutissement,  la  voie  optique 
comprend  à  la  fois  les  fibres  qui  viennent  de  la  moitié  temporale 
de  la  rétine  de  l'œil  du  côté  correspondant,  et  celles  qui  émanent 
de  la  moitié  nasale  de  la  rétine  de  l'œil  du  côté  opposé  (fig.  64). 
Par  suite,  une  interruption  de  la  voie  optique  dans  le  lobe 
occipital  droit  aura  pour  conséquence  une  abolition  de  la  per- 
ception dans  la  moitié  temporale  du  champ  visuel  gauche,  et 
dans  la  moitié  nasale  du  champ  visuel  à  droite  [hémiaiiopsie 
gauche). 


Demandons-nous  maintenant  quelles  sont  les  régions  du 
lobe  occipital,  dont  la'  désorganisation,  par  une  tumeur  ou  toute 
autre  lésion,  entraîne  l'hémianopsie  homonyme.  Là-dessus  les 
auteurs  sont  loin  d'être  d'accord.  D'après  Henschen,  qui  a  étu- 
dié cette  question  avec  beaucoup  de  soin,  dans  les  cas  d'hémia- 
nopsie  homonyme  persistante,  d'origine  corticale,  la  lésion 
intéresse  toujours  l'écorce  grise  de  la  scissure  calcarine,  prin- 
cipalement dans  ses  deux  tiers  antérieurs;  tous  les  autres  terri- 
toires du  lobe  occipital  peuvent  être  lésés,  sans  que  l'hémia- 
nopsie homonyme  s'ensuive.  La  zone  en  question  correspondrait 
donc  au  centre  de  la  perception  visuelle.  Mais  d'autres  auteurs 
ont  plus  ou  moins  étendu  les  limites  de  la  zone  en  question. 

1.  Voir  la  leçon  VU,  p.  111. 
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G.  corps  genouillé.  —  P.  putamen.  —  Ta.  tubercule  quadrij umeau  antérieur. 
—  RO.  radiations  optiques. 
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Enfin  von  Monakow,  qui  me  paraît  être  dans  le  vrai,  est  d'avis 
que  pour  engendrer  une  hémianopsie  homonyme,  une  lésion 
limitée  à  Vécorce  grise  devrait  embrasser  la  totalité  du  lobe  occi- 
pital et  même  davantage,  étant  donné  que  la  sphère  visuelle 
corticale  embrasse  vraisemblablement  toute  Taire  du  lobe  occi- 
pital et  empiète  sur  la  partie  contiguë  du  lobe  pariétal.  Au 
contraire  un  foyer  circonscrit,  s'il  empiète  sur  la  substance 
blanche  sous-jacente,  produira  une  hémianopsie  homonyme, 
pour  peu  qu'il  entame  le  faisceau  optique  intra-cérébral  (radia- 
tions optiques  de  Gratiolet). 

S'il  en  est  ainsi,  une  lésion  circonscrite  du  lobe  occipital  n'en- 
gendrera l'hémianopsie  qu'autant  qu'elle  retentit  sur  le  faisceau 
optique  intra-cérébral,  en  déterminant  sa  suppression  fonc- 
tionnelle, directement  ou  par  l'intermédiaire  des  vaisseaux. 
C'est  surtout  lorsqu'une  lésion  en  foyer  siège  au  niveau  de  la 
circonvolution  calcarine,  qu'elle  peut  facilement  produire  ce 
résultat  ;  mais  la  chose  est  possible  avec  des  lésions  circonscrites 
intéressant  tout  autre  territoire  du  lobe  occipital  et  même  la 
portion  avoisinante  du  lobe  pariétal.  Il  suffit  pour  cela  que  le 
foyer  ait  gagné  en  profondeur  et  qu'il  ait  supprimé,  par  un 
mécanisme  ou  un  autre,  le  fonctionnement  des  radiations 
optiques. 

Vous  retiendrez  donc  que  dans  un  cas  de  tumeur  cérébrale 
présumée,  la  constatation  d'une  hémianopsie  homonyme  dénote 
que,  selon  toute  vraisemblance,  la  tumeur  occupe  le  lobe  occi- 
pital ou  la  partie  adjacente  du  lobe  pariétal,  et  qu'elle  a,  sinon 
envahi  la  substance  sous-corticale  (partie  rayonnante  de  la  voie 
optique  intra-cérébrale)  pour  la  désorganiser,  du  moins  déter- 
miné sa  suppression  fonctionnelle. 

Vous  retiendrez  que  dans  un  cas  de  tumeur  de  l'hémisphère 
gauche  (chez  un  ^droitier),  l'association  de  l'hémianopsie  à  la 
cécité  verbale  plaide  encore  en  faveur  de  cette  même  locali- 
sation (lobe  occipital  et  portion  avoisinante  du  lobe  pariétal). 


Qu'arrive-t-il  lorsque  la  lésion  qui  engendre  l'hémianopsie 
homonyme  est  bilatérale? 
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En  ce  cas,  il  faut  s'attendre  à  ce  que,  des  deux  côtés,  le 
champ  visuel  soit  aboli  dans  toute  son  étendue,  à  ce  qu'il  se 
développe  une  cécité  complète  ou  incomplète  (amblyopie), 
d'origine  corticale. 

Effectivement,  on  connaît  aujourd'hui  un  assez  grand  nom- 
bre de  faits  qui  démontrent  qu'une  double  lésion  en  foyer, 
intéressant  les  deux  lobes  occipitaux,  en  des  points  que  je  pré- 
ciserai tout  à  l'heure,  engendre  une  diminution  considérable 
de  l'acuité  visuelle  par  défaut  de   perception  centrale.  On  a 


FiG.  65. 


donné  à  cette  amblyopie  le  nom  de  cécité  corticale.  Détail  à  no- 
ter, dans  cette  forme  d'amblyopie,  la  vision  centrale  est  toujours 
conservée,  à  en  juger  par  les  faits  connus.  En  d'autre  termes, 
il  semble  que  la  lésion  bilatérale  qui  engendre  la  cécité  corti- 
cale ne  touche  pas  aux  fibres  qui  relient  la  portion  centrale  du 
champ  visuel  [macula  lutea)  aux  centres  corticaux  (fig.  64). 

Eu  égard  à  la  localisation  des  lésions  qui  engendrent  la 
cécité  corticale,  les  autopsies  qu'on  a  eu  l'occasion  de  faire 
jusqu'à  ce  jour,  chez  des  sujets  qui  avaient  réalisé  ce  genre 
de  troubles  de  la  perception  visuelle,  ont  fourni  des  résultats 
concordants  sur  le  point  que  voici  :  toujours  les  lésions  avaient 
désorganisé,  en  des  points  symétriques,  la  substance  corticale 
de  la  scissure  calcarine  et  du  coin  (fig.  63),  c'est-à-dire  du  terri- 
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toire   de  la  face  interne  du  lobe   occipital,  comprise  entre  la 
scissure  susdite  et  la  scissure  occipito-pariétale. 


A  vrai  dire,  la  cécité  corticale  existait  rarement  à  l'état  de 
parfaite  pureté,  à  l'état  de  simple  trouble  de  la  perception 
visuelle.  Le  plus  souvent  il  s'y  associait  des  troubles  de  l'ap- 
préciation qualitative  des  sensations  visuelles,  sur  la  nature 
et  la  significalion  desquels  je  désire  m'expliquer  sommai- 
rement. 

Une  personne  ne  voit  plus  distinctement  les  objets  placés 
dans  son  champ  visuel,  uniquement  parce  que  les  centres  cor- 
ticaux où  viennent  aboutir  les  fibres  nerveuses  issues  des  deux 
rétines  sont  partiellement  détruits.  Les  communications  entre 
les  rétines  et  la  sphère  visuelle  de  l'écorce  subsistent  encore, 
mais  dans  une  proportion  tout  à  fait  insuffisante.  La  perception 
visuelle  est  réduite  à  un  minimum.  Il  y  a  cécité  corticale,  et  la 
cécité  corticale  sera  pure,  si  la  sphère  visuelle  reste  en  commu- 
nication avec  les  autres  centres  corticaux,  si  les  fibres  d'asso- 
ciation qui  la  relient  aux  autres  territoires  corticaux  ne  sont 
pas  lésées  dans  une  mesure  bien  manifeste.  Dans  ces  condi- 
tions, le  plus  ou  moins  de  sensations  visuelles  qui  sont  encore 
perçues  seront  appréciées  qualitativement  avec  exactitude. 

Supposez  maintenant  que  les  fibres  d'association,  dont  je 
viens  de  vous  parler,  soient  interrompues  sur  une  étendue  tant 
soit  peu  considérable.  Il  en  résultera  que  les  sensations  visuelles 
qui  tombent  encore  sous  le  coup  de  la  perception  ne  seront  plus 
appréciées  à  leur  juste  valeur,  ne  seront  plus  différenciées  les 
unes  des  autres,  n'éveilleront  plus  les  idées  de  souvenir 
qu'elles  évoquaient  jusque-là.  Ainsi  s'établira  un  trouble  de 
l'idéation,  par  suite  duquel  le  sujet  sera  devenu  incapable  de 
distinguer  des  objets  visuels,  de  reconnaître  des  personnes  avec 
lesquelles  il  se  trouvait  en  relations  journalières.  C'est  là  le 
propre  de  ce  qu'on  est  convenu  d'appeler  la  cécité  de  lame.  Je 
crois  vous  avoir  pénétrés  de  la  différence  qui  existe  entre  ce 
trouble  de  ïidéation  et  la  cécité  corticale,  qui  est  essentielle- 
ment un  trouble  de  la  'perception. 
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N'allez  pas  croire  que  dans  la  réalité  des  choses  il  soit  tou- 
jours facile  d'opposer  ces  deux  états  l'un  à  l'autre.  C'est  tout 
l'inverse,  en  ce  sens  que  d'ordinaire  la  cécité  corticale,  véri- 
table amblyopie  centrale,  s'accompagne  de  troubles  plus  ou 
moins  prononcés  de  l'idéation,  qui  ressortissent  à  la  cécité  de 
l'àme;  inversement,  cette  dernière  se  complique  habituelle- 
ment d'une  diminution  plus  ou  moins  considérable  de  l'acuité 
visuelle.  Sachez  aussi  que  la  cécité  de  l'âme  est  susceptible  de 
degrés  très  divers  et  de  variantes  nombreuses.  Si  vous  vou- 
lez vous  faire  une  idée  nette  de  son  expression  symptomatique, 
dans  les  cas  où  elle  parvient  à  son  plein  développement,  je  vous 
conseille  de  lire  une  leçon  que  Charcot  a  consacrée  jadis,  dans 
cet  amphithéâtre',  à  un  très  curieux  exemple  de  cécité  de  l'âme, 
de  ce  que  mon  illustre  prédécesseur  appelait  la  />er/e  de  la 
vision  mentale  des  objets. 

Est-il  nécessaire  d'ajouter,  après  les  explications  dans  les- 
quelles je  suis  entré,  que  la  cécité  verbale,  dont  je  vous  entre- 
tenais tout  à  l'heure,  n'est  qu'une  modalité,  un  fragment,  de  la 
cécité  de  l'âme? 

Pour  ce  qui  concerne  la  topographie  des  lésions  qui  donnent 
lieu  à  la  cécité  de  l'âme,  vous  avez  déjà  dû  entrevoir  qu'elles 
doivent  avoir  un  siège  sous-cortical,  qu'elles  doivent  intéresser 
les  fibres  d'association  qui  relient  la  sphère  visuelle  aux  autres 
centres  corticaux;  en  d'autres  termes,  ces  lésions  ont  pour 
siège  habituel  la  substance  blanche  du  lobe  occipito-pariétal. 


* 
*    * 


Tianeurs  situées  à  la  lijnite  commune  du  lobe  occipital  et  du 
lobe  temporal  gauches.  —  Tout  à  l'heure,  en  vous  parlant  de  la 
cécité  verbale  ordinaire,  je  vous  disais  que  le  territoire,  dont  la 
lésion  entraine  ce  genre  d'aphasie  de  perception,  avait  été 
localisé  dans  la  partie  antérieure  de  la  deuxième  circonvolution 
occipitale  gauche  et  dans  la  partie  contiguë  (pli  courbe)  de  la 
circonvolution  pariétale  inférieure. 

Quand  une  tumeur  siège  un  peu  plus  bas,  dans  le  lobe  occi- 

1.  J.-M.    Charcot.  —  Leçons  sur  les  maladies  du  système  nerveux,  t.  III, 
XIII"  leçon. 
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pital  gauche,  et  qu'elle  empiète  sur  la  partie  adjacente  du  lobe 
temporal,  elle  peut  donner  lieu  à  un  trouble  aphasique,  connu 
SOUS  le  nom  à'aphasie  optique.  11  consiste  dans  la  perte  de  la 
faculté  de  nommer  les  objets,  dont,  au  surplus,  la  perception 
visuelle  subsiste  intacte  :  le  sujet  frappé  d'aphasie  optique  voit 
et  reconnaît  les  objets  qu'on  place  devant  lui,  mais  il  est  inca- 
pable de  dire  leur  nom.  11  en  est  réduit  à  les  désigner  par  des 
circonlocutions  plus    ou   moins    expressives.   En   somme,   ce 


FiG.  66. 


trouble  du  langage  consiste  essentiellement  dans  la  perte  du 
souvenir  des  substantifs. 

Tout  à  l'heure,  je  vous  citais  une  observation  de  Bruns, 
relative  à  un  homme  qui  avait  été  frappé  successivement,  à 
quelques  mois  de  distance,  de  cécité  verbale  et  de  surdité  ver- 
bale. Je  vous  ai  dit  qu'à  l'autopsie  de  cet  homme,  on  a  trouvé 
une  tumeur  déjà  ancienne,  logée  dans  le  lobe  occipital  gauche, 
et  une  autre,  de  date  récente,  qui  intéressait  la  partie  posté- 
rieure des  deux  circonvolutions  temporales  gauches.  La  seconde 
de  ces  deux  tumeurs,  vous  disais-je,  devait  rendre  compte  de 
la  surdité  verbale,  et  la  première  pouvait  être  considérée 
comme  ayant  donné  lieu  à  la  cécité  verbale.  Eh  bien,  Messieurs, 
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HÉMISPHÈRE     GAUCHE 


FI,  F^,  F3,  première,  deuxième  et  troisième  circonvolutions  frontales.  —  F.  A., 
circonvolution  frontale  ascendante.  —  P.  A.,  circonvolution  pariétale  ascendante. 
—  P',  P2,  première  et  deuxième  circonvolutions  pariétales.  —  T*,  T^,  T^,  pre- 
mière, deuxième  et  troisième  circonvolutions  temporales. —  0^,  0^,  0^,  première, 
deuxième  et  troisième  circonvolutions  occipitales. 
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chez  le  sujet  en  question,  on  avait  constaté  également  le  phéno- 
mène de  l'aphasie  optique. 

Or,  il  existe  dans  la  science  un  certain  nombre  d'exemples 
d'aphasie  optique,  ayant  donné  lieu  à  des  autopsies.  De 
l'ensemble  de  ces  faits,  on  peut  conclure  que  le  phénomène  en 
question  s'observe  dans  les  cas  où  une  lésion  en  foyer  intéresse 
le  territoire  de  l'hémisphère  gauche,  qui  se  trouve  à  la  limite 
commune  du  lobe  occipital  et  du  lobe  temporal  (fig.  66).  11  y 
a  mieux,  le  professeur  ZaufaP,  de  Prague,  a  publié  l'obser- 
vation d'une  femme  de  2o  ans,  entrée  à  l'hôpital  pour  des 
accidents  en  rapport  avec  une  otite  suppurée.  Indépendamment 
d'une  légère  parésie  faciale  et  d'une  hémiparésie  motrice  des 
membres  du  côté  droit,  cette  femme  présentait  le  phénomène 
de  l'aphasie  optique,  associé  à  un  certain  degré  de  paraphasie 
et  de  paralexie.  Le  professeur  Pick  porta  le  diagnostic  d'abcès 
de  l'hémisphère  gauche,  situé  au  voisinage  des  deuxième  et  troi- 
sième circonvolutions  temporales,  un  peu  en  arrière,  et  ayant 
pénétré  dans  la  substance  blanche  médullaire.  On  fit  une  trépa- 
nation à  ce  niveau.  Le  diagnostic  topographique  fut  confirmé 
de  tous  points;  à  l'endroit  indiqué  on  trouva  un  abcès  du 
volume  d'un  œuf  de  poule.  La  femme  s'est  complètement 
rétablie. 

J'ai  fait  placer  devant  vous  une  figure  en  couleur  (PI.  I)  qui 
vous  donne  une  vue  d'ensemble  des  principales  localisations 
de  la  surface  convexe  de  l'hémisphère  gauche. 

Une  explication  en  passant.  Je  n'ai  pas  cru  devoir  faire 
figurer,  sur  cette  planche,  d'indication  relative  aux  limites  de 
la  sphère  visuelle  corticale.  Aussi  bien,  les  auteurs  sont  en 
complet  désaccord  sur  cette  question  de  topographie.  Tandis 
que  pour  les  uns,  les  limites  de  la  sphère  visuelle  sont  com- 
prises dans  l'écorce  de  la  scissure  calcarine,  du  lobule  lingual 
et  du  coin,  pour  d'autres,  la  sphère  visuelle  embrasse  toute 
l'aire  de  la  face  interne  du  lobe  occipital;  pour  d'autres  encore, 
elle  empiète  sur  la  convexité  de  ce  lobe,  voire  que  suivant 
quelques-uns  elle  s'étend  jusqu'au  lobe  angulaire. 

Pour  compléter  cette  étude,  je  désire  vous  dire  quelques 
mots  sur  les  tumeurs  du  corps  calleux. 

1.   Zaifal.   —   Otitischer    Gehirnabscess  im  linken  Temporallappen.   Prager 
medicin.  Wochenschj'ift,  189G,  n°  5. 
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Tumeurs  du  corps  calleux.  —  J'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous 
dire  qu'on  a  fait  figurer  le  corps  calleux  au  nombre  des  zones 
dites  muettes.  Effectivement,  on  connaît  un  certain  nombre 
d'exemples  de  tumeurs  du  corps  calleux  restées  latentes  du 
vivant  des  sujets  qui  en  étaient  porteurs.  Un  fait  de  ce  genre  a 
été  publié  par  Berkley^;  la  tumeur,  du  volume  d'une  noisette, 
était  logée  immédiatement  en  arrière  du  genou  du  corps 
calleux. 

Il  s'agit  là,  somme  toute,  de  faits  exceptionnels,  où  l'absence 
de  symptômes  pouvait  être  attribuée  aux  dimensions  exiguës 
du  néoplasme.  Si  l'on  s'en  rapporte  à  quelques  travaux  sur  les 
tumeurs  du  corps  calleux,  parus  dans  le  cours  de  ces  dernières 
années,  le  diagnostic  de  ces  tumeurs  pourrait  se  faire,  dans 
certaines  circonstances,  avec  une  assez  grande  rigueur.  A  vrai 
dire,  ce  ne  serait  jamais  qu'un  diagnostic  de  présomption,  car 
les  tumeurs  en  question  ne  donnent  pas  lieu  à  des  symptômes 
qui  leur  soient  propres,  à  des  symptômes  pathognomoniques. 
Bref,  la  question  du  diagnostic  des  tumeurs  du  corps  calleux  se 
présente  actuellement  dans  les  termes  suivants: 

Les  tumeurs  du  corps  calleux  peuvent  rester  latentes. 

Elles  peuvent  se  traduire  par  des  symptômes  qui  ne  sont 
pas  de  nature  à  permettre  un  diagnostic  précis  de  locali- 
sation. 

Elles  peuvent  se  présenter  sous  des  traits  et  avec  une  évo- 
lution qui  permettent  de  diagnostiquer  leur  siège  avec  beaucoup 
de  vraisemblance. 

Quels  sont  donc  ces  traits  et  cette  évolution?  Bristowe-, 
dans  un  mémoire  qui  date  déjà  d'assez  loin,  relate  un  cas  où  il 
avait  porté  le  diagnostic  de  tumeur  du  corps  calleux,  en  se  fon- 
dant sur  les  considérations  suivantes  : 

Aggravation  progressive  des  symptômes  communs  à  des 
tumeurs  de  n'importe  quel  siège  ; 

Absence  ou  simple  ébauche  des  symptômes  généraux  tels 

1.  Berkley.  —  American  Journal  of  médical  Science,  juin  1890. 

2.  Bristowe.  —  Cases  of  tumour  of  the  corpus  callosum.  Brain,  octobre  1884, 
p.  315. 
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que  maux  de  tête,  vomissements,  attaques  apoplectiformes  ou 
épileptiformes,  névrite  optique  ; 

Altération  profonde  de  l'intelligence,  stupidité,  torpeur, 
troubles  du  langage  ne  relevant  pas  de  l'aphasie  ; 

Manifestations  hémiparétiques,  qui  se  combinent  assez 
souvent  avec  des  parésies  moins  prononcées  du  côté  opposé  ; 

Absence  de  symptômes  dans  la  sphère  des  nerfs  crâniens. 

Depuis  lors,  un  élève  du  professeur  Hitzig,  Giese^  dans  un 
mémoire  substantiel  sur  cette  question,  a  soumis  les  propo- 
sitions de  Bristowe  à  un  examen  critique,  en  se  basant  sur 
treize  observations  de  tumeurs  du  corps  calleux,  ayant  donné 
lieu  à  une  autopsie.  Il  est  arrivé  à  cette  conclusion,  que  la 
ligne  de  conduite  tracée  par  Bristowe,  pour  faire  le  diagnostic 
de  ces  tumeurs,  paraît  devoir  être  applicable  à  la  majorité  des 
cas.  Il  ajoutait  pour  sa  part  que  lorsque,  dans  un  cas  de  tumeur 
cérébrale,  il  y  a  lieu  de  localiser  le  néoplasme  dans  le  corps 
calleux,  en  présence  des  éléments  de  diagnostic  énoncés  ci- 
dessus,  la  constatation  de  symptômes  cérébelleux  (titubation, 
vertige)  dénote  que  très  vraisemblablement  la  tumeur  siège 
dans  le  splénium. 

Plus  récemment,  Ransom-  a  refait  la  critique  des  proposi- 
tions de  Bristowe.  Il  est  arrivé  à  des  conclusions  qui  concordent 
très  sensiblement  avec  celles  de  Bristowe,  de  Giese,  et  avec 
celles  que  Bruns '^  avait  formulées  sur  cette  question,  dès  1886. 

En  résumé,  le  diagnostic  d'une  tumeur  du  corps  calleux 
peut  être  porté  avec  un  assez  grand  degré  de  certitude  en  pré- 
sence des  éléments  suivants: 

Quand  les  symptômes  communs  à  des  tumeurs  de  n'im- 
porte quel  siège,  maux  de  tête,  vomissements,  stase  papil- 
laire,  n'existent  que  sous  une  forme  très  atténuée  et  en 
tout  cas  ne  s'accentuent  que  d'une  façon  très  lente  et  pro- 
gressive ; 

Quand  il  s'y  associe  des  troubles  démentiels  qui  ne  pro- 
gressent également  qu'avec  beaucoup  de  lenteur  ; 

1.  Giese.  —  Zur  Casuistik  der  Balkentumoren  [Arclùv  f'iir  Psychiatrie    und 
Nervenkrankheiten,  1884,  t.  XXI,  fasc.  3,  p.  61;. 

2.  Ransom.  —  On  tumours  of  the  corpus  caliosuni,  with  acount  of  a  case.  [Braiii, 
1893). 

3.  Brcxs.    —    Ueber    Tumoren  des   Balkens    (Berliner    klin.    Wochenschrifl, 
1886,  n°=  21  et  22). 
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Quand,  avec  cela,  on  constate  de  l'hémiparésie  motrice  avec 
contracture,  sans  exagération  bien  manifeste  des  réflexes  ten- 
dineux, et  que  le  côté  opposé  participe,  dans  une  certaine 
mesure,  à  la  parésie  motrice;  de  même,  quand  il  existe  des  con- 
vulsions épileptiformes  plus  prononcées  d'un  côté  que  de 
l'autre. 

Enfin  quand,  de  plus,  on  ne  constate  aucun  symptôme  du 
côté  des  nerfs  crâniens. 

J'ai  tenu  à  insister  sur  cette  question  de  diagnostic,  car  dans 
bien  des  cas,  les  tumeurs  du  corps  calleux  sont  justiciables  de 
l'intervention  chirurgicale  ^ 

Dans  ma  prochaine  leçon,  je  compléterai  cette  étude  par  un 
exposé  du  diagnostic  topographique  des  tumeurs  de  la  base. 

1.  Pendant  que  cette  leçon  était  en  cours  d'impression,  MM.  E.  Devic  et 
J.  Paviot  ont  publié  [Revue  de  Médecine,  décembre  1897,  p.  979)  un  travail  d'en- 
semble sur  les  tumeurs  du  corps  calleux  ;  ils  se  rallient,  pour  ce  qui  concerne  le 
diagnostic,  aux  conclusions  de  Giese  et  de  Ransom. 
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Sommaire.  —  Tumeurs  de  la  base.  Leur  symptomatologie  est  dominée  par  un  double 
caractère.  —  Leur  diagnostic  régional  rigoureux  est  subordonné  à  une  con- 
naissance exacte  des  rapports  des  nerfs  crâniens,  à  la  base  de  l'encéphale.  — 
Comme  quoi  la  constatation  des  troubles  visuels  n'a  pas  de  valeur  localisa- 
trice  par  elle-même.  —  Rapports  des  nerfs  crâniens  dans  le  tiers  antérieur  de 
la  base.  —  Rapports  des  nerfs  moteurs  de  l'œil,  du  trijumeau  et  du  facial:  fré- 
ciuence  des  paralysies  associées  de  ces  différents  nerfs.  —  Rapports  du  facial 
€t  de  l'auditif;  association  habituelle  de  troubles  auditifs  à  la  paralysie  faciale 
en  rapport  avec  une  tumeur  de  la  base.  —  Rapports  anatomiques  du  pneumo- 
gastrique, du  glosso-pharyngien  et  du  grand  hypoglosse  ;  déductions  cliniques. 
—  Rapports  de  la  base  du  crâne  avec  la  voie  motrice  pyramidale  et  avec  le 
cervelet;  déductions.  —  Principaux  syndromes  qu'on  observe  dans  les  cas  de 
tumeurs  de  la  base  :  1°  tumeurs  occupant  le  tiers  antérieur;  2°  tumeurs  com- 
prises dans  l'aire  limitée  en  avant  par  la  pointe  de  chaque  lobe  temporo-occi- 
pital,  en  arrière  par  la  limite  antérieure  de  la  protubérance  ;  3°  tumeurs  situées 
au  voisinage  de  la  protubérance  ;  4°  tumeurs  situées  en  arrière  du  bord  pos- 
térieur de  la  protubérance.  —  Exemple  d'une  tumeur  ayant  envahi  progres- 
sivement toute  l'aire  de  la  base  de  l'encéphale.  —  L'étude  du  diagnostic  des 
tumeurs  profondes  de  l'encéphale  a  été  réservée  à  dessein. 


Messieurs, 

Pour  en  finir  avec  ce  qui  a  trait  au  diagnostic  topographique 
des  tumeurs  cérébrales,  envisagé  surtout  dans  ses  rapports 
avec  l'intervention  opératoire,  il  me  reste  à  vous  exposer  le 
diagnostic  des  tumeurs  de  la  base. 

19 
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* 

Tumeurs  de  la  base.  —  Leur  symptomatologie  est  dominée 
par  un  double  caractère. 

Les  phénomènes  en  rapport  avec  une  compression  diffuse 
de  l'encépJiale  n'atteignent  pas  habituellement  une  intensité 
bien  considérable,  quand  la  tumeur  siège  dans  la  moitié  anté- 
rieure de  la  base  du  crâne;  cela  tient  en  grande  partie  à  ce  que 
ces  tumeurs  sont  en  quelque  sorte  bridées  par  la  dure-mère, 
qui  gêne  leur  expansion  et  leur  croissance.  L'inverse  a  lieu 
pour  les  tumeurs  situées  dans  les  fosses  cérébrales  posté- 
rieures. 

En  second  lieu,  on  observe  presque  toujours  des  symptômes 
en  rapport  avec  la  compression  des  nerfs  crâniens,  dont  les 
origines  apparentes  se  trouvent  situées  à  la  base  des  hémi- 
sphères. Gomme  ces  nerfs  sont  nombreux,  comme  leurs  rapports 
anatomiques  varient  en  différents  points,  et  comme  leurs  fonc- 
tions sont  très  dissemblables,  il  en  résulte  que  les  tumeurs  de 
la  base  ont  une  symptomatologie  très  polymorphe,  qui  se  règle 
sur  le  siège  du  néoplasme. 

Aussi,  malgré  cette  complexité  apparente,  le  diagnostic  topo- 
graphique des  tumeurs  de  la  base  peut  être  posé  avec  une  assez 
grande  rigueur  dans  la  plupart  des  cas;  la  chose  est  facile  à  con- 
cevoir, quand  on  a  bien  présents  à  l'esprit  les  rapports  des  nerfs 
crâniens  à  la  base  de  l'encéphale.  Je  vais  passer  en  revue  ces 
rapports,  dans  un  ordre  méthodique,  et  les  mettre  en  parallèle 
avec  les  principaux  groupements  de  symptômes  qui  corres- 
pondent aux  différents  sièges  qu'une  tumeur  peut  occuper  à  la 
base  du  crâne. 

* 

Veuillez  d'abord  embrasser,  dans  un  coup  d'œil  d'ensemble,  la 
moitié  antérieure  de  cette  région  basale  (fig.  67),  en  vous  repor- 
tant à  la  figure  placée  devant  vous.  De  suite  la  conviction  vous 
viendra  qu'un  néoplasme  compris  dans  l'aire  de  cette  moitié 
antérieure,  pour  peu  qu'il  atteigne  un  certain  développement, 
comprimera   presque   inévitablement  le  nerf  optique,   ou   le 
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chiasma,  ou  les  bandelettes  optiques.  Il  y  a  plus,  même  quand; 
le  néoplasme  n'exerce  pas  une  compression  directe  sur  l'une, 
de  ces  portions  de  la  voie  optique,  même  quand  il  est  compris 


FiG.  67.  —  (Testcï  :  Anatomie). 

I,  uerf  olfactif.  —  ir,  nerf  optique.  —  m,  nerf  oculo-moteur.  —  iv,  nerf  pathétique.  —  v,  nerf 
trijumeau.  —  vi.  nerf  oculo-moteur  externe.  — vu,  nerf  facial.  —  viii,  nerf  auditif.  —  ix, 
nerf  glosso-pliaryngien.  —  x.  nerf  pneumo-gastrique.  —  xi,  nerf  spinal.  —  xii,  nerf  grand 
hypoglosse.  —  5,  chiasma  et  5',  bandelettes  optiques. 

dans  la  moitié  postérieure  de  la  base,  il  peut  engendrer,  par  voie 
de  compression  indirecte',  des  troubles  de  la  vue. 

Vous  devinez  sans  peine  la   conclusion    pratique    qui   se 
dégage  de  là  :  l'existence  de  troubles  visuels,  dans  un  cas  de 

1.  Voir  la  leçon  VI,  p.  94. 
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tumeur  présumée  de  la  base,  ne  saurait  par  elle-même  nous  fixer 
sur  le  siège  précis  de  la  tumeur;  c'est  à  la  nature  des  troubles 
visuels,  c'est  à  la  constatation  des  troubles  concomitants  im- 
putables à  la  compression  d'autres  nerfs  crâniens,  qu'il  nous 
faut  demander  les  éléments  d'un  diagnostic  topograpliique 
rigoureux. 

Ainsi  la  constatation  d'une  hémianopsie  unilatérale  parle  en 
faveur  d'une  destruction  partielle  de  l'un  des  nerfs  optiques  ou 
de  l'une  des  bandelettes  optiques  ou  du  chiasma,  ainsi  que  nous 
le  laisse  deviner  cette  figure-ci  (fîg.  68). 

La  constatation  d'une  hémianopsie  bilatérale  homonyme 
(abolition  de  la  perception  visuelle  dans  les  deux  moitiés  droites, 
ou  dans  les  deux  moitiés  gauches  du  champ  visuel),  parle  dans  le 
sens  d'une  destruction  de  l'une  des  bandelettes  optiques  (fig.  68). 

La  constatation  d'une  hémianopsie  bilatérale  externe  ou  tem- 
porale suppose  que  la  tumeur  présumée  a  envahi  la  partie  anté- 
rieure du  chiasma  (tumeur  de  la  glande  pituitaire)  (fig.  68). 

La  constatation  du  trouble  de  la  perception  visuelle,  connu 
sous  le  nom  di'aphasie  optique,  dont  je  me  suis  occupé  dans  la 
précédente  leçon,  implique,  dans  un  cas  de  tumeur  delà  base, 
que  le  néoplasme  comprime,  à  gauche,  la  deuxième  circonvo- 
lution temporo-occipitale,  connue  encore  sous  le  nom  de  lobule 
lingual. 

Au  contraire  la  constatation  d'une  stase  papillaire  coïncidant 
avec  un  degré  plus  ou  moins  considérable  d'amblyopie,  n'a 
point,  par  elle-même,  une  grande  valeur  localisatrice.  Plusieurs 
fois  déjà,  dans  le  courant  de  cette  année,  j'ai  eu  l'occasion  de 
vous  dire  que  la  stase  papillaire  peut  dépendre  indifféremment 
d'une  compression  directe  exercée  sur  le  nerf  optique  et  sur  sa 
gaine,  ou  d'une  compression  des  grosses  veines  qu'on  trouve  au 
voisinage  du  mésocéphale,  d'où  hydropysie  ventriculaire  et 
compression  indirecte  de  la  voie  optique. 

Donc  la  stase  papillaire  et  l'amblyopie  concomitante,  qui 
du  reste  peuvent  manquer  dans  un  cas  de  tumeur  de  la  base, 
n'ont  point  par  elles-mêmes  de  valeur  localisatrice  en  tant  qu'elles 
n'impliquent  pas  une  compression  directe  delà  voie  optique; 
mais  elles  peuvent  en  acquérir,  en  raison  des  autres  troubles  qui 
leur  sont  associés. 

Ainsi  l'association  de  troubles  démentiels  ou  d'une  anosmie 
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FiG.   68. 

G,  corps  genouillô.  —  P,  putamen.  —  Ta,  tubercule  quadrijumeau  antérieur. 

—  RO,  radiations  optiques. 
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à  la  stase  papillairc  parle  en  faveur  d'une  compression  directe 
du  nerf  optique  pcir  un  néoplasme  de  la  base. 

De  même  la  constatation  d'une  hémianopsie  bilatérale  externe 
dénote  que  le  néoplasme  comprime  le  chiasma  au  niveau  de  son 
angle  antérieur,  ainsi  que  je  vous  l'expliquais  à  l'instant.  Si, 
dans  un  cas  pareil,  les  symptômes  de  l'acromégalie  venaient  à 
se  joindre  aux  autres  manifestations  d'une  tumeur  de  la  base, 
le  diagnostic  de  néoplasme  de  la  glande  pituitaire  s'imposerait. 
Dans  ces  derniers  temps  on  a  publié  un  certain  nombre  de 
faits  cliniques  de  ce  genre. 

Que  si  la  stase  papillaire  et  1  atrophie  consécutive  du  nerf 
optique  coïncident  avec  le  «  syndrome  cérébelleux  »,  sur  lequel 
j'ai  si  longuement  attiré  votre  attention  dans  le  courant  de  cette 
année,  vous  en  concluriez  que  la  tumeur  siège  au  niveau  du 
mésocéphale,  au  voisinage  du  cervelet. 

D'autres  associations  symptomatiques  sont  possibles.  Une 
connaissance  exacte  des  rapports  des  nerfs  crâniens  avec  la  base 
de  l'encéphale  vous  mettra  à  même  de  deviner  ce  que  seront 
les  principales  d'entre  elles,  au  point  de  vue  de  leur  expression 
svmptomatique.  C'est  pourquoi  je  vais  vous  rappeler  ces  rap- 
ports, suivant  un  ordre  méthodique. 


Dans  le  tiers  antérieur  de  la  base  des  hémisphères,  vous 
apercevez,  des  deux  côtés  de  la  scissure  interhémisphérique, 
les  bandelettes  olfactives,  qui  naissent  en  arrière  par  trois 
racines,  et  qui  se  terminent  en  avant  par  un  renflement,  le 
bulbe  olfactif,  d'où  se  détachent  les  rameaux  nerveux  destinés  à 
la  muqueuse  des  fosses  nasales.  Soit  dit  en  passant,  racines, 
bandelettes  et  bulbes  olfactifs  sont  aujourd'hui  considérés  comme 
des  prolongements  du  cerveau;  seuls,  les  filets  qui  se  détachent 
des  bulbes  olfactifs  sont  les  équivalents  des  nerfs  périphériques. 
Quoi  qu'il  en  soit,  une  tumeur  qui  comprime  les  deux  bande- 
lettes olfactives,  ou  une  seule,  devra  déterminer  de  l'anosmie 
dans  le  premier  cas,  de  l'hémianosmie  dans  le  second.  Il  est 
bien  entendu  que  la  constatation  d'une  hémianosmie,  dans  un 
cas  de  tumeur  présumée  de  la  base,  n'implique  pas  que  le 
néoplasme  est  compris  dans  le  quart  antérieur  de  l'aire  basale. 
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Une  tumeur,  dont  la  masse  principale  est  située  beaucoup 
plus  en  arrière,  peut  pousser  un  prolongement  qui  comprime 
le  nerf  ou  le  bulbe  olfactif,  ainsi  que  je  vous  en  citerai  un 
exemple  tout  à  l'heure.  C'est  sur  l'ensemble  des  phénomènes 
de  compression  que  vous  vous  fonderez,  pour  faire  votre  dia- 
gnostic de  localisation. 

* 

Plus  en  arrière,  vous  voyez  émerger  de  la  base  du  crâne, 
presque  sur  une  même  ligne  transversale,  les  IIP  et  IV''  paires 
crâniennes,  l'oculo-moteur  commun  et  le  pathétique  (fig.  68). 

L'oculo-moteur  commun  naît  dans  l'espace  interpédoncu- 
laire,  par  une  dizaine  de  filets  qui  émergent  de  la  face  interne 
des  pédoncules  cérébraux,  entre  les  éminences  mamillaires  et 
la  protubérance.  De  là  le  nerf  suit  un  trajet  oblique,  d'arrière 
en  avant,  de  bas  en  haut  et  de  dedans  en  dehors.  Après  avoir 
traversé  la  dure-mère,  il  quitte  la  cavité  crânienne  pour  péné- 
trer dans  l'orbite  à  travers  la  fente  sphénoïdale  (fig.  69  et  70). 

Vous  vous  rappelez  que  le  nerf  oculo-moteur  commun 
innerve  tous  les  muscles  de  l'œil  (y  compris  l'iris),  à  l'excep- 
tion du  grand  oblique  et  du  droit  externe.  Sa  compression  par 
une  tumeur,  en  un  point  de  son  trajet  intra-crânien,  a  pour 
conséquence  habituelle  une  paralysie  du  globe  de  l'œil,  qui, 
suivant  les  circonstances,  intéressera  tous  les  muscles  innervés 
par  le  nerf,  ou  une  partie  d'entre  eux  seulement.  Dans  ces 
conditions,  on  observe  la  chute  de  la  paupière  supérieure  (ptosis), 
l'impossibilité  de  porter  l'œil  en  haut,  en  bas  ou  en  dedans, 
de  la  mydriase,  et  le  défaut  de  réaction  de  la  pupille  à  la  lumière 
(ophtalmoplégie  intrinsèque). 


Le  nerf  de  la  IV°  paire  ou  nerf  pathétique  a  son  origine 
apparente  en  arrière  des  tubercules  quadrijumeaux  postérieurs, 
de  chaque  côté  du  frein  de  la  valvule  de  Vieussens.  De  là,  le 
nerf  se  dirige  obliquement  en  dehors,  en  bas  et  un  peu  en 
avant,  en  contournant  le  pédoncule  cérébral.  Parvenu  à  la  base, 
il  émerge  du  sillon  qui  sépare  ce  pédoncule  de  la  protubérance. 
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en  un  point  situé  immédiatement  en  dedans  de  la  bandelette 
optique,  à  environ  deux  centimètres  de  l'émergence  de  l'oculo- 
moteur  commun.  Le  tronc  du  pathétique  se  porte  ensuite  en 
avant,  traverse  la  dure-mère  et  pénètre  dans  l'orbite  par  la 
fente  sphénoïdale  (fig.  69  et  70).  La  connaissance  des  rapports 
anatomiques  que  je  viens  de  vous  rappeler  vous  laisse  entrevoir 
qu'une  même  tumeur  pourra  donner  lieu  à  l'association  d'une 
paralysie  de  la  IV''  paire,  à  une  paralysie  de  la  IIP  paire,  et 
aux  troubles  visuels  en  rapport  avec  une  compression  des 
nerfs  optiques.  Au  surplus,  la  paralysie  de  la  IV^  paire,  qui 
se  traduit  par  une  rétraction  du  globe  en  haut  et  en  dedans,  et 
par  la  vue  double  des  objets  placés  dans  la  moitié  inférieure  du 
champ  visuel,  n'a  presque  jamais  été  observée  à  l'état  d'isole- 
ment. 


Portons-nous  maintenant,  par  la  pensée,  à  quelques  milli- 
mètres en  arrière  du  point  oii  le  pathétique  émerge  de  la  base 


9DE\/r 


FiG.  69.  —  (Testuï  :  Anatomie). 
III   IV   V.  VI.  —  III=,  IV»,  V%  VI'  paires.  —  1,  ganglion  de  Gasser.  —  2,  branche  oplital- 
mique.'  —  3,  maxillaire  supérieur.  —  4,  maxillaire  inférieur.  —  5,  frontal.  —  6,  lacrymal.  — 
7,  sinus  caverneux.  —8,  sinus  pétreux  supérieur. 

de  l'encéphale.  Là  nous  découvrons  l'origine  apparente  du 
trijumeau,  qui  se  fait  par  deux  racines  :  une  grosse,  sensitive,  et 
une  mince,  motrice,  à  la  partie  externe  de  la  face  inférieure  de 
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la  protubérance  (fig.  67).  Ces  deux  racines  marquent  la  limite 
conventionnelle  qui  sépare  la  protubérance,  en  dedans,  du 
pédoncule  cérébelleux  moyen,  en  dehors. 

Les  deux  racines,  accolées  l'une  à  l'autre,  se  dirigent  en 
haut,  en  avant  et  en  dehors,  vers  la  face  interne  du  rocher.  La 
racine  sensitive  aboutit  à  un  ganglion  volumineux,  le  ganglion 
de  Gasser,  logé  dans  un  dédoublement  de  la  dure-mère  et  con- 
tigu  à  la  face  postéro-in- 


terne  du  rocher  (fig.  69). 

La  petite  racine,  mo- 
trice, située  d'abord  en  de- 
dans de  la  grosse,  la  con- 
tourne pour  passer  sous 
le  ganglion  de  Gasser. 
Elle  va  ensuite  s'accoler 
à  l'une  des  trois  branches 
nerveuses  qui  s'échappent 
du  ganglion  de  Gasser,  la 
plus  petite,  pour  constituer 
avec  elle  le  nerf  maxillaire 
inférieur. 

La  figure  que  voici, 
(fig.  70)  vous  donne  une 
vue  d'ensemble  des  rap- 
ports étroits  des  IIP,  IV*' 
et  V'^  paires  et  de  la  bande- 
lette optique,  à  la  base  de  j 
l'encéphale.  Elle  vous  fera 
concevoir  sans  peine  avec 


Fig.  70.   —  (Testut 
II.  111.  IV.  V.  :  I»,  IP,  ni 

1,   ophtalmique.  —  2,  maxillaire   supérieur 
maxillaire  inférieur. 


Anatomie). 
IV'',  et  V"  paires.  — 
3, 


quelle  facilité  un  même  agent  de  compression  occasionnera  des 
paralysies  associées  de  ces  différents  nerfs.  Aussi  bien,  les 
paralysies  isolées  de  la  V'^  paire,  par  compression  intra-crâ- 
nienne,  sont-elles  d'une  extrême  rareté. 

Au  surplus,  vous  devez  vous  rappeler  que  la  branche 
motrice  du  trijumeau  innerve  les  muscles  masticateurs,  et  que 
sa  paralysie  entraîne  l'insuffisance  ou  la  suppression  d'action 
de  ces  muscles  ;  l'irritation  de  cette  même  racine  entraîne  leur 
contracture,  à  un  degré  plus  ou  moins  marqué.  Corrélative- 
ment, la  paralysie  de  la  racine  sensitive  déterminera  de  Fanes- 


298  CLINIQUE     DES    MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

thésie  dans  une  étendue  plus  ou  moins  grande  du  territoire 
d'innervation  sensitive  de  la  V''  paire  :  face,  partie  antéro-su- 
périeure  du  crâne,  cornée  et  conjonctive,  muqueuse  du  nez  et 
de  la  bouche.  Elle  déterminera  également  des  troubles  tro- 
phiques  de  la  cornée,  des  troubles  sécrétoires,  c'est-à-dire  le 
tarissement  des  larmes,  des  troubles  de  l'odorat,  etc.,  etc. 


Portons-nous  encore  plus  en  arrière,  à  la  limite  posté- 
rieure de  la  protubérance.  Du  sillon  qui  sépare  la  protubérance 
du  bulbe,  vous  voyez  émerger,  près  de  la  ligne  médiane,  le 
iierf  de  la  VP  paire,  le  nerf  oculo-moteur  externe,  et  plus  en 
dehors,  le  nerf  de  la  VIP  paire,  le  nerf  facial  (fig.  67). 

Le  nerf  oculo-moteur  externe  se  porte  d'abord  en  avant  et 
en  haut,  en  longeant  la  face  inférieure  de  la  protubérance. 
Parvenu  vers  le  bord  latéral  de  la  lame  quadrilatère  du  sphé- 
noïde, il  perfore  la  dure-mère.  11  chemine  ensuite  entre  l'oculo- 
moteur,  qui  est  en  dedans,  et  le  pathétique  qui  est  en  dehors, 
pour  pénétrer  dans  l'orbite  à  travers  la  fente  sphénoïdale.  La 
figure  placée  devant  vous  (fig.  70)  représente  les  rapports  étroits 
que,  dans  cette  dernière  portion  de  son  trajet,  l'oculo-moteur 
externe  entretient  avec  les  deux  autres  nerfs  moteurs  de  l'œil  et 
avec  le  trijumeau.  Elle  vous  donnera  la  clef  de  l'association 
possible  d'une  paralysie  de  la  VP,  d'une  paralysie  de  la  V*"  et 
d'une  paralysie  de  la  IIP  paire. 

Est-il  nécessaire  de  vous  rappeler  que  la  paralysie  de  l'oculo- 
moteur  externe  se  traduit  par  l'impossibilité  de  déplacer  le 
globe  de  l'œil  en  dehors,  par  du  strabisme  et  par  de  la  diplopie 
homonyme?  Sachez  d'ailleurs  que  la  paralysie  isolée  de  la 
VP  paire  s'observe  avec  une  fréquence  relativement  grande. 
Rien  de  plus  facile  à  concevoir,  quand  on  considère  que  sur  une 
étendue  relativement  considérable  de  son  trajet,  ce  nerf  che- 
mine dans  un  isolement  relatif  par  rapport  aux  autres  nerfs 
crâniens. 

Enfin  la  fréquence  relativement  grande  avec  laquelle  la 
paralysie  de  la  VP  paire  s'associe  à  la  paralysie  de  la  VIP  se 
déduit  des  rapports  étroits  de  ces  deux  nerfs. 
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Le  nerf  de  la  YII®  paire,  le  nerf  facial,  émerge  à  la  partie  la 
plus  antérieure  de  la  fossette  latérale  du  bulbe,  par  deux 
racines  (fig.  67)  : 

L'une,  plus  grosse,  va  constituer  le  tronc  proprement  dit 
du  facial; 

L'autre,  plus  mince,  située  plus  en  dehors  et  en  arrière, 
constitue  le  nerf  intermédiaire  de  Wrisberg. 

L'expression  clinique  de  la  paralysie  faciale  vous  est  trop 
connue  pour  que  je  m'appesantisse  sur  sa  description.  11  est 
bien  entendu  que  la  symptomatologie  est  celle  de  la  paralysie 
faciale  périphérique;  en  d'autres  termes,  il  s'agit  d'une  hémi- 
plégie totale  de  la  face,  à  laquelle  participe  le  facial  supérieur, 
contrairement  à  ce  qui  a  lieu  dans  les  cas  de  paralysie  faciale 
dont  la  cause  réside  en  amont  de  l'origine  réelle  de  la 
VIP  paire,  entre  le  noyau  protubérantiel  et  le  centre  cortical 
de  ce  nerf. 

J'ajoute  que  dans  les  cas  où  la  paralysie  faciale  est  sous  la 
dépendance  d'une  tumeur  de  la  base,  elle  s'accompagne  tou- 
jours de  troubles  de  l'ouïe,  qu'explique  l'étroitesse  des  rapports 
anatomiques  de  la  VIP  et  de  la  VHP  paire  dans  leur  trajet 
intra-crânien. 

* 
*   * 

En  effet,  le  nerf  de  la  VHP  paire,  le  nerf  acoustique,  émerge 
de  la  partie  supérieure  du  sillon  latéral  du  bulbe,  par  deux  racines 
juxtaposées,  l'une  antérieure,  l'autre  postérieure,  l'antérieure 
étant  placée  immédiatement  en  dehors  de  l'émergence  du  facial. 
A  partir  de  là,  les  deux  nerfs,  acoustique  et  facial,  ainsi  que  le 
nerf  intermédiaire  de  Wrisberg,  cheminent  côte  à  côte,  dans 
une  gaine  arachnoïdienne  qui  leur  est  commune,  et  sont  reliés 
entre  eux  par  du  tissu  conjonctif  lâche.  Ils  se  dirigent  ainsi,  en 
dehors,  en  avant  et  en  haut,  en  contournant  le  pédoncule  céré- 
belleux moyen.  Finalement  ils  pénètrent  dans  le  conduit  auditif 
interne,  pour  s'échapper  de  la  cavité  crânienne. 

L'étroitesse  de  ces  rapports  anatomiques  vous  laisse  deviner 


300  CLINIQUE     DES    MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

qu'une  compression  du  facial,  à  la  base  de  l'encéphale,  ne  se 
conçoit  guère  sans  troubles  auditifs  concomitants.  Et  en  effet, 
on  ne  compte  plus  le  nombre  des  observations  de  tumeurs  de 
la  base,  où  se  trouvait  réalisé  ce  genre  d'association  morbide. 
Moi-même,  j'ai  eu  l'occasion  de  vous  en  présenter  des  exemples. 


De  ce  même  sillon  latéral  du  bulbe,  qui  livre  passage  au 
nerf  auditif,  émergent  le  nerfglosso-pharyngienle  pneumo-gas- 
trique  et  le  spinal  (fig.  67).  Vous  entrevoyez  d'ici  la  complexité 
des  syndromes  qui  peuvent  surgir,  comme  conséquences  d'une 
compression  exercée  à  ce  niveau,  par  une  tumeur  de  la  base  ; 
complexité  d'autant  plus  grande,  que  le  nerf  de  la  XIP  paire,  le 
nerf  grand  hypoglosse,  a  son  origine  apparente  sur  la  même 
ligne  horizontale  précitée.  La  figure  qui  est  devant  vous  le 
montre  émergeant  de  la  face  antérieure  du  bulbe,  du  sillon 
longitudinal  qui  sépare  ce  dernier  de  l'olive.  Il  naît  de  ce  sillon 
par  une  dizaine  de  filets  distincts,  disposés  sur  une  même 
série  verticale.  Ces  filets  se  réunissent  en  deux  petits  troncs, 
qui  traversent  la  dure-mère  pour  aller  s'engager  dans  Je  trou 
condylien  antérieur,  là  ils  fusionnent  en  un  tronc  unique. 

Je  vous  rappelle  que  le  grand  hypoglosse  fournit  à  la  moitié 
correspondante  de  la  langue  son  innervation  motrice  et  tro- 
phique.  Donc,  la  paralysie  par  compression  de  l'hypoglosse  se 
traduira  par  une  héraiparésie  et  une  hémiatrophie  linguale. 
La  langue  est  amincie  dans  sa  moitié  paralysée,  et  quand  elle 
est  tirée  en  avant,  elle  décrit  une  courbe  dont  la  concavité  est 
tournée  du  côté  de  la  paralysie. 

La  compression  du  spinal  ou  nerf  accessoire  de  Willis  donne 
lieu  tantôt  à  une  contraction,  tantôt  à  une  paralysie  plus  ou 
moins  nette  du  sterno-mastoïdien  et  du  trapèze. 

La  compression  du  pneumogastrique  donne  lieu  à  des 
troubles  variés,  parmi  lesquels  dominent  l'accélération  et  plus 
rarement  le  ralentissement  du  pouls,  des  désordres  respiratoires, 
la  paralysie  d'une  moitié  du  voile  du  palais,  d'une  corde  vocale. 

Enfin  la  paralysie  par  compression  du  glosso-pharyngien  se 
traduit  par  une  anesthésie  de  la  partie  supérieure  de  la  moitié 
correspondante  du  pharynx,  par  de  la  dysphagie,  par  des  ano- 
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malies  de  la  sensibilité  gustative,  au  niveau  de  la  partie  posté- 
rieure de  la  langue. 


Il  me  reste  à  vous  rappeler,  Messieurs,  que  dans  une  assez 
grande  étendue  de  la  base  de  l'encéphale,  c'est-à-dire  depuis 
l'extrémité  antérieure  des  pédoncules  cérébraux  jusqu'à  l'extré- 
mité inférieure  du  bulbe,  la  voie  motrice  suit  un  trajet  super- 
ficiel, ce  qui  l'expose  à  subir  le  contre-coup  de  la  compression 
exercée  par  les  tumeurs  de  la  base.  11  me  reste  à  vous  rappeler 
que  sur  cette  partie  de  son  parcours,  la  voie  motrice  n'a  pas 
encore  subi  l'entre-croisement,  autrement  dit  se  compose  de 
fibres  nerveuses  destinées  à  la  moitié  opposée  du  corps,  tandis 
que  les  nerfs  crâniens  situés  au  voisinage  de  la  voie  motrice 
se  répandent  dans  les  organes  situés  du  même  côté. 

11  me  reste  à  vous  signaler  que  dans  toute  l'étendue  de  son 
tiers  postérieur,  la  base  du  crâne  est  latéralement  en  rapport 
avec  la  surface  inférieure  du  cervelet,  qui  se  moule  en  quelque 
sorte  sur  les  fossettes  occipitales  inférieures,  —  et  vous  serez  en 
possession  des  données  indispensables  à  qui  veut  se  faire  une 
idée  d'ensemble  des  principaux  syndromes  qu'on  observe  dans 
les  cas  de  tumeur  de  la  base. 

Voyons  un  peu  quels  sont  les  principaux  groupements  de 
symptômes,  qu'on  peut  rencontrer,  suivant  le  niveau  plus  ou 
moins  antérieur  ou  postérieur  qu'occupera  une  tumeur  de  la 
base. 


1°  Considérons  d'abord  le  cas  où  une  tumeur  occupe  le  quart 
antérieur  de  la  base  de  l'encéphale.  En  ce  cas  les  phénomènes 
de  compression,  sur  lesquels  vous  pourrez  fonder  le  diag- 
nostic topographique,  seront  de  trois  espèces,  à  savoir  : 

Des  troubles  visuels  et  des  phénomènes  oculaires,  amblyopie, 
stase  papillaire,  atrophie  du  nerf  optique; 

De  l'hémianosmie; 

Des  troubles  démentiels,  variables  dans  leur  expression,  et 
qui  pourront  simuler  ceux  qu'on  observe  dans  les  cas  de  para- 
lysie générale. 
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Je  laisse  de  côté,  c'est  entendu,  les  phénomènes  de  com- 
pression générale  :  vomissements,  torpeur  intellectuelle,  cépha- 
lalgie, etc.  Je  vous  ferai  remarquer,  toutefois,  que  Tétroite 
circonscription  des  douleurs  de  tête  dans  la  région  frontale  d'un 
côté,  ou  encore  leur  irradiation  dans  le  fond  de  la  cavité  orbi- 
taire,  ont  une  certaine  valeur  localisatrice. 


2°  Supposons  maintenant  le  cas  où  une  tumeur  de  la  base 
est  comprise  entre  les  limites  représentées  en  avant  par  une 
ligne  horizontale  qui  passerait  par  la  pointe  de  chaque  lobe 
temporo-occipital,  en  arrière  par  une  ligne  horizontale  qui 
passerait  à  quelques  millimètres  en  avant  du  bord  antérieur  de 
la  protubérance  (fig.  67). 

a)  Si  la  tumeur  occupe  la  partie  médiane  de  ce  territoire, 
elle  agira  inévitablement  sur  le  chiasma,  en  donnant  lieu  à 
une  amblyopie  progressivement  croissante  ou  aune  hémianopsie. 

La  constatation  d'une  hémianopsie  unilatérale  indique  que  la 
tumeur  comprime  soit  l'angle  externe  du  chiasma,  soit  une  por- 
tion du  nerf  ou  de  la  bandelette  optique  du  côté  correspondant. 

Si  l'hémianopsie  est  bilatérale  et  homonyme  (temporale 
d'un  côté,  nasale  de  l'autre),  c'est  signe  que  la  tumeur  com- 
prime une  des  bandelettes  optiques  dans  toute  sa  masse  et  inter- 
rompt la  transmission  de  toutes  ses  fibres  constituantes. 

La  constatation  d'une  hémianopsie  bilatérale  externe,  tem- 
porale, dénote  que  la  tumeur  comprime  le  chiasma  au  niveau 
de  sa  partie  antérieure.  Je  vous  ai  déjà  dit  que  cette  éventualité 
se  trouve  réalisée  surtout  dans  les  cas  de  tumeur  de  la  glande 
pituitaire,  et  alors  vous  avez  des  chances  d'observer,  en  tant 
que  manifestations  pathognomoniques,  des  symptômes  d'acro- 
mégalie. 

Un  simple  coup  d'oeil  jeté  sur  la  figure  que  voici  (fig.  67), 
vous  fera  comprendre  immédiatement  qu'une  tumeur  située  à 
ce  niveau,  c'est-à-dire  dans  le  quadrilatère  limité  en  avant  par 
les  bandelettes  optiques,  en  arrière  par  les  pédoncules  céré- 
braux, comprimera  facilement  ces  derniers,  et  occasionnera 
ainsi  des  phénomènes  de  paralysie  motrice  dans  la  moitié  du 
corps  du  côté  opposé;  la  voie  pyramidale,  la  voie  motrice  che- 
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mine  dans  l'étage  inférieur  du  pédoncule,  comme  je  vous  le 
rappelais  à  l'instant,  et  elle  s'entre-croise  plus  bas,  au  niveau 
du  collet  du  bulbe. 

La  tumeur,  localisée  comme  je  viens  de  le  dire,  pourra  éga- 
lement donner  lieu  à  de  l'anosmie,  en  raison  de  la  proximité 
des  racines  du  nerf  olfactif. 

L' exophtalmie  survenant  du  côté  de  la  tumeur  présumée 
dénote  que  celle-ci  a  poussé  un  prolongement  le  long  de  la 
gaine  optique  et  à  travers  la  fente  sphénoïdale,  jusque  dans  la 
cavité  orbitaire,  en  refoulant  d'arrière  en  avant  le  globe  de  l'œil. 

b)  Supposons  que  la  tumeur  occupe  la  partie  latérale  de  ce 
même  territoire,  elle  comprimera  la  partie  antérieure  du  lobe 
temporo-occipital.  Si  elle  intéresse  la  pointe  de  ce  lobe,  elle 
pourra  donner  lieu  aux  mêmes  symptômes  que  les  tumeurs  du 
quart  antérieur  de  la  base  de  l'encéphale.  Témoin  l'observation 
publiée  par  le  docteur  Corrolly  Normann  ^  :  Un  homme  de  vingt- 
sept  ans,  sujet  à  des  attaques  épileptiformes,  était  devenu 
aveugle  par  suite  d'un  atrophie  du  nerf  optique.  Puis  il  avait 
été  frappé  de  démence;  il  passait  par  des  phases  alternatives 
d'agitation  et  de  dépression  mentale.  Il  succomba  à  une  atteinte 
de  dysenterie.  A  son  autopsie  on  a  trouvé  une  tumeur  de  la 
pointe  du  lobe  temporo-sphénoïdal. 

Quand  la  tumeur  est  située  plus  en  dehors,  elle  peut  ne  pas 
donner  lieu  à  des  symptômes  précis  de  localisation. 


3°  La  tumeur  occupe  le  territoire  limité  par  deux  lignes 
transversales  parallèles,  l'une  passant  à  quelques  millimètres 
en  avant  du  bord  antérieur  de  la  protubérance,  l'autre  contiguë 
au  bord  postérieur  de  cette  dernière.  Une  tumeur  comprise 
entre  ces  limites  peut  donner  lieu  à  des  syndromes  très  variés  : 

a)  Située  en  avant,  près  de  la  ligne  médiane,  elle  pourra 
déterminer  une  paralysie  alterne  du  tyj:>e  Weber,  par  suite  de  la 
compression  qu'elle  exerce  sur  le  tronc  de  l'oculo-moteur  com- 
mun et  sur  le  pédoncule  cérébral. 

1.  Corrolly  Normaxx.  —  Un  cas  de  tumeur  intra-crânienne  {Journal  of  men- 
tal Science,  juillet  1890j. 
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Située  un  peu  plus  en  arrière,  elle  pourra  donner  lieu  à 
cette  même  variété  de  paralysie  alterne,  avec  un  élément  sura- 
jouté, la  paralysie  du  trijumeau,  résultant  de  la  compression 
de  la  V^  paire. 

Située  plus  en  arrière  encore,  elle  pourra  donner  lieu  à  une 
paralysie  alterne  caractérisée  par  une  hémiplégie  motrice  d'un 
côté,  et  par  une  paralysie  de  la  VP  paire,  ou  de  la  VIP  paire 
[syndrome  de  Millard-Gubler)  du  côté  opposé,  ou  des  deux  à  la 
fois. 

11  peut  arriver  qu'un  néoplasme,  placé  à  ce  même  niveau, 
ne  comprime  que  des  nerfs  crâniens,  et  alors  on  peut  observer 
les  associations  symptomatiques  suivantes  : 

Une  paralysie  de  la  111°  et  de  la  IV''  paire,  avec  phénomènes 
de  compression  de  la  V''  (douleurs  et  anesthésie  dans  la  sphère 
d'innervation  du  trijumeau)  ; 

Ces  mêmes  phénomènes  de  compression  de  la  V''  paire, 
associés  à  une  paralysie  de  la  VI%  de  la  V1I°  et  de  la  VHP  paire. 
Je  trouve,  dans  mes  notes,  la  relation  d'un  cas  où  était  pré- 
cisément réalisé  le  syndrome  en  question.  En  voici  une  relation 
abrégée  : 

Un  homme  de  quarante-cinq  ans  avait  été  atteint  subite- 
ment d'une  paralysie  de  la  VP  paire,  à  gauche.  Puis  il  était 
devenu  sujet  à  des  douleurs  névralgiques,  qui  siégeaient  sur  le 
trajet  des  P''  et  2®  branches  du  trijumeau;  en  dernier  lieu  la 
3®  branche  de  ce  même  nerf  avait  été  envahie  à  son  tour.  En 
même  temps  une  anesthésie  s'était  développée  dans  toute  l'éten- 
due de  la  sphère  de  distribution  du  trijumeau  (anesthésie  dou- 
loureuse). Un  peu  plus  tard,  une  paralysie  faciale  périphérique 
et  une  paralysie  de  la  VHP  paire  gauche  s'étaient  associées  aux 
manifestations  précédentes.  Comme  conséquence  de  l'anesthé- 
sie  de  la  cornée  et  du  tarissement  des  larmes  à  gauche,  une  kéra- 
tite était  survenue  de  ce  côté;  elle  se  dissipa  sous  la  simple 
influence  d'un  bandage  protecteur'. 

Je  vous  rappelle  encore  l'observation^  d'un  malade  qui  a  fait 
l'objet  d'une  récente  leçon  et  qui  présentait  à  la  fois  une  hémia- 
nesthésie  faciale  et  une  hémianesthésie  gustative  du  côté  gauche, 

1.  Sânger.  —  Tuinor  basis  cerebri  [Neuroloqisckes   Cenlndblalt,  1896,  n°  9, 
p.  427). 

2.  Voir  la  leçon  1V^ 
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du  trismiis,  de  la  sialorrhée,  une  ophtalmoplégie  portant  sur 
quelques  branches  de  la  IV"  paire  et  sur  la  VI"  paire  gauches, 
une  amblyopie  de  l'œil  gauche  avec  exophtalmie,  de  la  surdité 
de  ce  même  côté.  J'avais  diagnostiqué  une  tumeur  siégeant  au 
voisinage  du  trijumeau  gauche  et  ayant  poussé  un  prolonge- 
ment jusque  dans  la  cavité  orbitaire.  La  justification  de  ce 
diagnostic  nous  a  été  fournie  par  une  double  intervention  dont 
le  malade  a  fait  l'objet,  et  par  son  autopsie. 

Cette  même  association  symptomatique  peut  s'observer 
avec,  en  plus,  des  troubles  de  l'équilibration,  qu'explique  le 
voisinage  des  pédoncules  cérébelleux  moyens.  Ainsi,  dans  une 
observation  publiée  par  le  professeur  Edgren  ',  le  sujet,  une 
femme  de  vingt-six  ans,  avait  présenté  une  paralysie  faciale 
périphérique,  à  droite,  une  parésie  motrice  et  une  anesthésie 
du  trijumeau,  de  ce  même  côté.  En  outre,  l'ouïe,  l'odorat  et  le 
goût  étaient  diminués  à  droite;  l'acuité  visuelle  était  dimi- 
nuée des  deux  côtés.  Enfin,  la  démarche  était  titubante  (ataxie 
cérébelleuse).  A  l'autopsie  de  cette  femme,  on  a  trouvé  une 
tumeur  kystique  de  la  base,  au  niveau  du  lobe  occipital  droit; 
elle  comprimait  le  trijumeau,  le  facial  et  l'acoustique  de  ce 
même  côté. 

b)  Quand  la  tumeur  siège  plus  en  dehors,  quand  la  compres- 
sion qu'elle  exerce  ne  porte  que  sur  la  partie  latérale  du  lobe 
occipito-tcmporal,  elle  peut  de  nouveau  ne  pas  donner  lieu  à 
des  phénomènes  localisateurs  bien  tranchés.  11  se  peut  aussi 
que,  dans  ces  cas,  vous  observiez  le  phénomène  de  l'aphasie 
optique,  sur  lequel  je  me  suis  expliqué  dans  ma  précédente 
leçon,  et  qui  paraît  dépendre  d'une  compression  de  la  deuxième 
circonvolution  occipito-temporale  gauche. 


4°  Supposons  que  la  tumeur  soit  située  plus  en  arrière  du  ter- 
ritoire auquel  nous  avons  assigné,  comme  limite  postérieure,  une 
ligne  transversale  contiguë  au  bord  postérieur  de  la  protubérance. 
En  ce  cas,  et  pour  peu  qu'elle  s'avance  vers  la  ligne  médiane, 
elle   comprimera  le  facial,  l'auditif,  le  pneumo-gastrique,  le 

1.  J.  G.  Edgren.  —  Trame  fall  of  hycontumor  (/fyi7/ert,  1890,  t.  LU,  2,  p.  IH) 
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glosso-pharyngien,  voire  l'hypoglosse.  Vous  entrevoyez  déjà 
quelle  complexité  de  symptômes  pourra  résulter  de  la  pré- 
sence d'une  tumeur  à  ce  niveau.  Sans  compter  que  les  phéno- 
mènes en  rapport  avec  la  compression  du  cervelet,  ou  avec  la 
compression  des  pyramides  antérieures,  et  même  avec  la  com- 
pression médiate  de  la  voie  sensitive  pourront  s'associer  aux 
précédents;  sans  compter  que  les  symptômes  en  rapport  avec 
une  compression  diffuse  de  l'encéphale  —  vomissements, 
céphalalgie,  stase  papillaire  —  s'observeront  dans  la  plupart  des 
cas. 

Entre  autres  exemples  cliniques  destinés  à  frapper  vos 
esprits,  je  puis  vous  citer  une  observation  communiquée  par 
Goodhart',  à  la  Pathological  Society  de  Londres  :  du  vivant 
du  sujet,  on  avait  observé  successivement  delà  surdité  à  droite, 
de  l'aphonie  (compression  du  récurrent),  une  paralysie  faciale 
périphérique  limitée  au  côté  droit,  de  la  dysphagie,  de  Fatro- 
phie  du  slerno-cléido-mastoïdien  à  droite.  A  l'autopsie  on  a 
trouvé  une  tumeur  fibro-sarcomateuse  de  la  base,  située  près  de 
l'émergence  du  facial  droit. 

Voici  un  autre  exemple,  non  moins  curieux,  de  tumeur  de  celte 
même  région.  Il  a  été  publié  par  le  docteur  J.  Neumann^,  de 
Dresde.  Il  concerne  un  homme  de  quarante  ans,  dont  la  mala- 
die avait  débuté  par  une  sensation  de  grande  faiblesse,  par  du 
vertige,  par  des  accès  de  céphalalgie.  Plus  tard,  cet  homme  devint 
sujet  aux  vomissements,  et  on  le  traita  pour  une  maladie  d'es- 
tomac. A  cette  époque  il  présentait  des  désordres  très  marqués 
de  l'équilibration  et  de  la  m.arche.  Un  examen  périoptométrique 
avait  fait  constnter  un  rétrécissement  considérable  du  champ 
visuel,  à  droite.  Puis,  des  secousses  se  mirent  à  agiter  la  jambe 
droite.  La  faiblesse  envahit  le  côté  droit.  La  voix  devint  rauque. 
A  l'examen  laryngoscopique,  on  acquit  la  preuve  que  la  corde 
vocale  droite  restait  immobile  pendant  la  phonation.  La  moitié 
droite  du  voile  du  palais  était  paralysée  également.  La  fréquence 
du  pouls,  normale  jusque-là,  s'exagéra  jusqu'à  120  à  la  mi- 
nute, La  température  axillaire  était  plus  élevée,  à  droite,  de 
2  dixièmes;  de  ce  même  côté,  la  sudorification  était  plus  abon- 

1.  Goodhart.  —  Intra-cranial  Tumours.  Tke  Lance/,  1886,  vol.  I,  p.  251. 

2.  J.  Neumann.  —  Eine  Innervationsstorungder  Speiserohre,  etc.  iVeî^roZo^iscAe* 
Centralhlatt,  1890,  n°  19,  p.  582. 
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dante  qu'à  gauche.  Enfin  le  malade  se  plaignait  de  plus  en 
plus  de  ce  que  les  aliments  déglutis  lui  remontaient  dans 
l'œsophage,  sans  qu'il  eût  ni  nausée  ni  vomissements.  Il  s'agis- 
sait là  de  véritables  contractions  spasmodiques,  de  crampes  du 
tube  œsophagien,  dont  la  fréquence  alla  en  augmentant.  La  ta- 
chycardie s'accentua  de  même  (jusqu'à  140).  La  paralysie  du 
côté  droit  fit  également  des  progrès.  Ce  même  côté  fut  envahi  par 
un  œdème  en  rapport  avec  une  parésie  des  vaso-moteurs;  les 
membres  étaient,  par  moments,  le  siège  de  douleurs  névral- 
giques. 

Enfin,  à  la  période  ultime,  l'atrophie  s'empara  du  sterno- 
cléido- mastoïdien  et  de  la  partie  supérieure  du  trapèze.  Le  sujet 
succomba  aux  progrès  de  l'adynamie  cardiaque.  A  son  autopsie, 
on  a  trouvé  une  tumeur  fibreuse,  du  volume  d'un  œuf  de  poule, 
logée  dans  la  fossette  occipitale  postérieure,  et  qui  avait  refoulé 
latéralement  le  cervelet,  pour  comprimer  le  pneumogastrique, 
le  spinal,  le  glosso-pharyngien  et  la  partie  avoisinante  du 
bulbe,  immédiatement  au-dessous  de  l'entre-croisement  des 
pyramides.  Soit  dit  en  passant,  les  crampes  de  l'œsophage,  que 
je  vous  signalais  à  l'instant,  étaient  une  conséquence  de  la 
compression  exercée  par  le  néoplasme  sur  le  nerf  accessoire  de 
Willis  ou  spinal,  dont  dépendait  également  l'atrophie  du  sterno- 
cléido-mastoïdien  et  de  la  partie  supérieure  du  trapèze. 


Une  tumeur  siégeant  plus  en  dehors  pourra  comprimer  le 
cervelet  seulement,  et  donner  lieu  aux  manifestations  qui  res- 
sortissent  au  syndrome  cérébelleux,  associées  aux  symptômes 
en  rapport  avec  la  compression  diffuse  de  l'encéphale.  Ceux 
d'entre  vous  qui  ont  suivi  mes  leçons  du  vendredi,  dans  le 
courant  de  cette  année  scolaire,  ont  eu  des  occasions  fréquentes 
de  se  familiariser  avec  le  syndrome  en  question.  Je  vous  rap- 
pelle que  les  éléments  qui  le  composent  sont  essentiellement 
représentés  par  la  céphalalgie  occipitale,  par  des  vomissements 
sans  efforts,  par  le  vertige,  l'ataxie  dite  cérébelleuse,  l'asthénie 
musculaire,  par  de  l'exagération  des  réflexes  tendineux,  par  une 
amblyopie  avec  œdème  des  papilles,  par  le  nystagmus. 

Toutefois,  pour  peu  qu'un  néoplasme  situé  à  la  partie  latérale 
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de  la  face  inférieure  du  cervelet  acquière  un  certain  développe- 
ment, il  donnera  lieu  à  des  phénomènes  en  rapport  avec  la 
compression  d'un  ou  de  plusieurs  des  nerfs  qu'on  trouve  à  ce 
niveau,  phénomènes  sur  la  nature  et  la  signification  desquels 
vous  êtes  suffisamment  édifiés. 

*    * 

Et  maintenant,  pour  finir,  laissez-moi,  vous  remémorer  les 
principaux  épisodes  d'une  très  curieuse  observation  publiée  par 
M.  DinklerS  un  élève  du  professeur  Erb.  Cela  me  permettra  de 
faire  en  quelque  sorte  la  synthèse  des  différents  groupes  symp- 
tomatiques  que  je  viens  de  passer  en  revue.  En  effet,  l'observa- 
tion à  laquelle  je  fais  allusion  est  un  exemple  de  tumeur  de  la 
base,  qui,  dans  le  cours  de  son  évolution,  a  comprimé  successi- 
vement presque  tous  les  nerfs  dont  l'origine  apparente  se 
trouve  à  la  face  inférieure  de  l'encéphale. 

Le  sujet,  un  homme  d'une  cinquantaine  d'années,  avait  res- 
senti de  violents  maux  de  tête  quelques  jours  après  s'être 
exposé  à  un  refroidissement.  Les  douleurs  étaient  prononcées 
surtout  dans  la  moitié  droite  de  l'occiput.  Presque  à  la  même 
époque  il  se  mit  à  voir  double;  cela  se  passait  au  mois  de  sep- 
tembre 1888.  Déjà  au  mois  d'octobre  le  malade  présentait  une 
paralysie  du  droit  interne  et  du  droit  supérieur,  adroite.  L'état 
du  fond  de  l'œil  était  absolument  normal. 

Au  mois  de  janvier  (1889),  le  malade  se  mit  à  ressentir 
une  violente  sensation  de  pression  au-dessus  de  l'œil  droit,  et 
des  douleurs  assez  vives  dans  l'intérieur  de  cet  œil.  A  cette 
époque  on  ne  constatait  encore,  en  fait  de  symptômes  de  com- 
pression des  nerfs  crâniens,  que  la  paralysie  du  droit  interne  et 
du  droit  supérieur,  à  droite. 

Au  mois  de  février  on  reconnaît  que  la  conjonctive  de  l'œil 
droit  est  insensible  (paralysie  de  la  branche  supérieure  du  tri- 
jumeau sensitif).  Le  malade  est  sujet  au  vertige.  Il  ressent  des 
bourdonnements  d'oreille  à  droite. 

Au  mois  de  mars,  l'examen  ophtalmoscopique  révèle  l'exis- 

1.  DixKLER.  —  Zur  Casiiistik  der  multiplen  Hirnnervenlahmung  durch  Ges- 
chwûlstbildung  an  der  Schaedelbasis.  Deulsc/ie  Zeilschrif'L  f'ilr  Nervenheilkunde, 
1891,  t.  I,  fas.  5  et  6,  p.  371. 
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tence  d'une  papillite,  à  droite.  De  ce  même  côté,  le  globe  de 
l'œil  est  un  peu  plus  proéminent  qu'à  gauche.  Le  malade  res- 
sent des  douleurs  dans  toute  la  tête,  il  a  de  la  raideur  de  la 
nuque. 

Un  peu  plus  tard  il  se  plaint  d'une  sensation  anormale  dans 
la  bouche,  comme  si  la  muqueuse  était  partout  enflammée.  Il 
entendait  moins  bien  de  l'oreille  droite. 

Au  mois  de  mai  se  dessine  une  paralysie  des  trois  branches 
du  facial.  Le  malade  se  plaint  de  douleurs  dans  la  moitié  droite 
de  la  langue,  d'une  sensation  de  tuméfaction,  à  ce  même  niveau. 
On  constate  un  émoussement  de  la  sensibilité  à  la  douleur  et 
de  la  sensibilité  à  la  température,  dans  le  domaine  d'innerva- 
tion du  trijumeau,  une  parésie  du  grand  oblique  et  du  droit 
externe,  à  droite.  De  ce  même  côté,  la  pupille  était  plus  dilatée 
qu'à  gauche.  L'ouïe,  l'odorat,  le  goût  étaient  fortement 
émoussés,  à  droite. 

Au  mois  de  juin,  les  maux  de  tête  étaient  devenus  si  violents 
qu'ils  arrachaient  des  cris  au  malade,  celui-ci  éprouvait  égale- 
ment des  douleurs  sur  le  trajet  des  branches  du  trijumeau. 

Au  mois  d'octobre,  les  muscles  masticateurs  du  côté  droit 
étaient  presque  entièrement  paralysés;  le  malade  avalait 
difficilement. 

Bref,  au  mois  de  novembre  la  paralysie  intéressait  les  nerfs 
suivants  : 

L'olfactif,  à  droite  ; 

Les  deux  nerfs  optiques  ; 

L'oculo-moteur  commun  (paralysie  complète  de  l'ensemble 
-de  ses  branches),  le  pathétique,  à  droite; 

Le  trijumeau,  paralysé  complètement  à  droite,  incomplè- 
tement à  gauche; 

L'oculo-moteur  externe,  de  même; 

Le  facial,  à  droite  ; 

Le  nerf  acoustique,  à  droite  ; 

Le  nerf  glosso-pharyngien  ; 

Le  nerf  vague  (irrégularité  du  pouls,  tachycardie,  132); 

Le  nerf  spinal  et  le  grand  hypoglosse,  à  droite. 

Le  malade  a  succombé  peu  de  temps  après.  A  son  autopsie 
on  a  trouvé  une  tumeur  de  la  base,  qui,  selon  toute  vraisem- 
blance, avait  eu  son  point  de  départ  dans  le  sinus  caverneux,  à 
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droite;  en  se  développant  dans  les  deux  sens,  en  avant  et  en 
arrière,  elle  avait  provoqué  la  dégénération  des  nerfs  dont  je 
viens  de  vous  faire  l'énumération,  et  dont  on  avait  constaté  la 
paralysie,  du  vivant  du  malade. 


Messieurs,  je  vous  ai  dit,  au  début  de  ces  leçons  sur  le  dia- 
gnostic topographique  des  tumeurs  cérébrales,  que  j'entendais 
me  tenir  sur  un  terrain  essentiellement  pratique  et  n'envisager 
cette  étude  qu'au  point  de  vue  de  ses  rapports  avec  l'éventualité 
et  l'opportunité  d'une  intervention  opératoire.  Je  vous  répète 
que  je  n'avais  et  ne  pouvais  avoir  la  prétention  d'épuiser  la 
question  des  localisations  cérébrales  en  l'espace  de  deux  ou 
trois  leçons.  Je  laisse  donc  de  côté,  pour  le  moment,  ce  qui  a 
trait  au  diagnostic  topographique  des  tumeurs  profondes,  qui,  en 
raison  même  de  leur  siège,  ne  sont  guère  justiciables  de  l'in- 
tervention opératoire.  Je  vous  rappelle  seulement  qu'en  maintes 
circonstances  déjà,  j'ai  eu  l'occasion  de  vous  exposer  la  symp- 
tomatologie  et  le  diagnostic  des  lésions  en  foyer  de  la  masse 
bulbo-protubérantielle,  et  que  dans  le  courant  même  de  cette 
année,  je  me  suis  longuement  étendu  sur  la  question  très  déli- 
cate de  diagnostic  différentiel  des  tumeurs  du  cervelet  et  des 
tumeurs  des  tubercules  quadrijumeaux.  Sans  doute  les  occasions 
ne  manqueront  pas,  dans  la  suite,  de  compléter  cette  première 
ébauche  d'une  étude  clinique  d'ensemble  des  localisations  céré- 
brales, et  je  ne  me  ferai  pas  faute  de  les  mettre  à  profit. 


XVII 

DE    L'INTERVENTION    CHIRURGICALE 

DANS    LES    CAS    DE  TUMEURS   SOLIDES 

DE    L'ENCÉPHALE' 


Sommaire.  —  Nécessité  d'une  expérience  personnelle  pour  juger  la  valeur  des 
interventions  opératoires  tentées  dans  des  cas  de  tumeur  de  l'encéphale.  — 
Questions  préalables  à  résoudre  par  le  médecin. 

I.  Conduite  à  tenir  quand  la  tumeur  est  accessible,  peut-être  extirpable.  Un  pre- 
mier temps  comprend  une  résection  osseuse.  —  Le  second  temps  peut  mettre 
le  chirurgien  en  présence  de  trois  occurrences  différentes  :  A)  La  tumeur  est 
encapsulée  ;  les  tumeurs  de  cette  catégorie,  très  rares,  sont  le  triomphe  de  la  chi- 
rurgie des  tumeurs  encéphaliques.  —  B)  La  tumeur  est  diffuse,  et  plus  ou  moins 
maligne;  alors  son  ablation  totale  est  le  plus  souvent  impossible.  —  C)  La 
tumeur  reste  introuvable. 

II.  Tumeurs  diagnostiquées  comme  non  susceptibles  d'une  exérèse;  ce  sont  de 
beaucoup  les  plus  fréquentes.  —  Dans  ces  cas-là,  l'intervention  chirurgicale, 
en  opérant  la  décompression  de  l'encéphale,  peut  encore  procurer  du  soula- 
gement. —  Ce  résultat  peut  être  poursuivi  à  l'aide  de  deux  méthodes  diffé- 
rentes :  La  méthode  évacuatrice,  ponction  ventriculaire  ou  ponction  verté- 
brale; elle  n'offre  pas,  dans  les  cas  de  tumeurs  encéphaliques,  la  valeur  qu'on 
supposait.  —  A)  Dans  les  tumeurs  du  cerveau  proprement  dit,  elle  ne  répond 
à  aucune  indication  anatomique  précise.  —  B)  Dans  les  tumeurs  du  cervelet, 
elle  apparaît  comme  une  méthode  palliative  tout  à  fait  rationnelle,  mais  elle 
est  contre-indiquée  en  raison  de  sa  gravité  opératoire.  —  La  résection  crâ- 
nienne est  à  la  fois  plus  efficace  et  moins  dangereuse.  —  Elle  comporte  deux 
techniques  différentes,  la  résection  crânio-durale,  et  la  résection  crânienne, 
cette  dernière  plus  simple,  moins  dangereuse,  plus  efficace.  —  Arguments  à 
l'appui  de  ces  assertions  :  observations  personnelles  de  l'auteur.  —  Conclu- 
tions. 


Messieurs, 

La  thérapeutique  des  tumeurs  solides  de  i'encépliale,  théra- 
peutique qui  peut  appuyer  aujourd'hui  ses  conclusions  sur  une 

1.  Conférence  faite  le  28  mai  1897,  par  M.  Chipault,  assistant  de  chirurgie. 
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statistique  de  plus  de  quatre  cents  interventions  publiées,  a 
utilisé  des  techniques  opératoires  fort  diverses,  dont  la  com- 
plexité est  bien  faite  pour  décevoir  les  chirurgiens  qui  ne  pos- 
sèdent pas,  de  cette  question  en  apparence  si  simple,  une  expé- 
rience personnelle  basée  sur  une  statistique  un  peu  étendue. 

Cette  expérience,  est,  en  effet,  indispensable  pour  avoir  une 
idée  juste  des  difficultés  et  des  dangers  qu'elle  présente  :  diffi- 
cultés et  dangers  qui  doivent,  bien  évidemment,  entrer  en 
ligne  de  compte  dans  l'appréciation  de  sa  valeur  réelle  et  dont 
une  étude  purement  bibliographique  de  la  question  serait  loin 
de  donner  une  idée  exacte  :  ici,  comme  en  bien  d'autres  sujets, 
on  a  eu  tendance  à  publier,  surtout  ou  exclusivement,  les 
observations  heureuses.  Les  insuccès  ou  les  mésaventures  opé- 
ratoires ont  été  passés  sous  silence  :  les  statistiques  inté- 
grales, seules  pleinement  satisfaisantes,  manquent  ou  à  peu 
près. 

Dans  l'étude  qui  va  suivre,  je  vous  citerai  la  totalité  de  mes 
interventions  pour  tumeurs  de  l'encéphale  :  soit  huit  en  tout; 
c'est  peu,  si  je  compare  ce  chiffre  aux  chiffres  beaucoup  plus 
élevés  de  Horsley  et  de  Keen;  c'est  beaucoup,  si  je  le  compare 
aux  chiffres  certainement  inférieurs  que  pourraient  vous  four- 
nir les  chirurgiens  français  les  plus  versés  dans  cet  ordre  d'in- 
tervention. 

Je  m'efforcerai  en  outre  de  vous  donner  une  idée  générale 
de  la  question,  en  insistant  sur  la  place  que  doit  prendre, 
dans  la  chirurgie  des  tumeurs  de  l'encéphale,  la  résection  crâ- 
nienne décompressive  :  c'est  de  cette  technique  qu'ont  relevé 
les  malades  que  M.  le  professeur  Raymond  m'a  fait  l'honneur 
de  me  faire  opérer.  Cette  circonstance,  mais  aussi  l'efficacité, 
la  fréquence  d'application  et,  pour  tout  dire,  la  nouveauté  en 
France  de  cette  méthode  justifient  pleinement  l'attention  par- 
ticulière que  nous  lui  apporterons. 


Les  tumeurs  de  l'encéphale,  médicales  par  leur  marche  et 
par  leurs  caractères  cliniques,  ne  viennent  entre  les  mains  du 
chirurgien  que  secondairement,  lorsque  leur  diagnostic,  souvent 
si  difficile,  a  été  posé  depuis  plus  ou  moins  longtemps,  lorsque 
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leur  traitement  spécifique  a  été  tenté,  sans  succès  ou  avec  un 
succès  insuffisant  :  lorsqu'en  dernier  ressort,  et  parfois  un  peu 
tard,  se  pose  le  problème  d'une  intervention  opératoire. 

Il  me  semble  que  le  médecin  remplirait  alors  les  désirs  du 
du  chirurgien  en  lui  disant,  s'il  le  peut  : 

1°  La  tumeur  que  contient  la  boîte  crânienne  de  mon  ma- 
lade est  unique,  point  trop  volumineuse,  siégeant  sans  doute 
au-dessous  de  la  voûte  osseuse,  soit  dans  les  méninges,  soit  dans 
le  cortex. 

Ou  bien  : 

2°  La  tumeur  que  j'ai  diagnostiquée  ne  remplit  point  ces 
conditions. 


La  première  proposition  :  tumeur  unique,  point  trop  volu- 
mineuse, superficielle,  peut,  opératoirement,  se  formuler  :  la 
tumeur  est  sans  doute  accessible,  peut-être  extirpable. 

Le  chirurgien  doit,  et  sans  tarder,  tenter  cette  extirpation. 

Pour  y  réussir,  il  entreprendra  une  intervention  en  deux 
temps,  à  48  heures  environ  d'intervalle,  ce  répit  ayant  pour  but 
•d'atténuer  les  effets  du  shock,  principal  écueil  de  la  grande 
chirurgie  encéphalique. 

Le  premier  temps  comprendra  une  résection  osseuse, 
exécutée,  bien  entendu,  au-dessous  du  point  occupé  par  la 
tumeur  localisée,  d'ordinaire  la  région  rolandique  ou  la  région 
cérébelleuse.  Cette  résection  devra  être  large,  faite  de  préférence 
par  les  procédés  dits  de  résection  temporaire  qui,  laissant  la 
pièce  osseuse  détachée  adhérente  au  cuir  chevelu,  permettent, 
l'intervention  terminée,  d'obturer,  en  la  rabattant,  l'orifice 
crânien  et  d'éviter  ainsi  les  inconvénients  qui  pourraient  résul- 
ter de  sa  persistance.  Je  ne  saurais,  bien  entendu,  insister  sur 
les  nombreuses  techniques  qui  permettent  d'obtenir  cette  résec- 
tion temporaire.  Je  vous  dirai  seulement  que  je  rejette  comme 
trop  traumatisant,  malgré  l'avis  contraire  de  mon  maître 
Poirier,  la  taille  du  lambeau  osseux  à  la  gouge  et  au  maillet, 
par  le  procédé  de  Wagner;  quant  aux  autres  procédés  :  taille 
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du  lambeau  à  la  scie  d'amputation,  comme  le  conseille  Horsley, 
taille  du  lambeau  avec  l'intéressante  mais  un  peu  complexe 
instrumentation  de  Doyen,  ou  taille  du  lambeau  au  trépan,  à  la 
pince  emporte-pièce  et  au  ciseau  comme  je  le  pratique,  je  les 
juge  de  valeur  égale,  et  je  pense  que  l'habileté  de  l'opérateur 
est  l'élément  principal  de  leur  plus  ou  moins  grande  élégance 
d'application. 

Quoi  qu'il  en  soit,  le  lambeau  ostéo-péricrânien,  après 
avoir  été  taillé  et  hémostasié  —  j'emploie  pour  faire  rapide- 
ment cette  hémostase  de  petites  pinces  à  demeure,  en  forme  de 
pinces  à  cravate  —  ce  lambeau  est  rabattu,  fixé  par  quelques 
points  de  suture  et  recouvert  d'un  pansement. 


Le  second  temps  de  l'intervention,  plus  difficile  et  plus  déli- 
cat, et  surtout  moins  méthodique,  est  rempli  de  nombreux  im- 
prévus. 

Il  peut  mettre  le  chirurgien  en  présence  de  trois  occurrences 
différentes. 

A)  La  tumeur  existante  est  encapsulée.  Si  elle  a  pour  point 
de  départ  la  dure-mère  et  refoule  simplement  le  cortex  sans  y 
adhérer,  elle  s'enlève  d'elle-même,  avec  le  lambeau  de  dure- 
mère  qui  lui  a  servi  de  point  de  départ;  si  elle  a  pour  origine 
la  pie-mère,  il  est  souvent  nécessaire,  avant  de  l'enlever,  de 
lier  autour  d'elle  une  ou  plusieurs  veines  dont  la  déchirure 
provoquerait  une  hémorragie  au  moins  inutile  :  ceci  fait,  son 
extraction  de  la  loge  qu'elle  s'était  creusée  en  refoulant  le  cor- 
tex est  aussi  simple  que  dans  le  cas  précédent;  si  enfin  elle  a 
pour  point  de  départ  le  cortex  qu'elle  affleure  ou  non,  son  iso- 
lement, quoique  moins  facile,  est  encore  très  simple  :  le  bout 
du  doigt,  une  curette  mousse  permettent  de  l'énucléer  en  ne 
dilacérant  que  fort  peu  le  tissu  nerveux  qui  l'entoure. 

Et  cela  est  possible  non  seulement  lorsque  la  tumeur  a  le 
volume  d'un  œuf  de  pigeon  ou  d'une  châtaigne,  mais  encore 
lorsqu'elle  est  beaucoup  plus  considérable  :  Me  Burney,  Keen, 
ont  pu  en  énucléer  qui  atteignaient  le  volume  d'une  orange  : 
plus  énorme  encore,  celle  enlevée  par  Bramann  dépassait  le 
volume  d'un  œuf  d'oie,  et  détient,  je  crois,  jusqu'à  présent, 
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parmi  les  tumeurs  extraites  sur  le  vivant  de  la  cavité  crâ- 
nienne, le  ((  record  »  de  la  grosseur. 

Je  laisse  à  penser  quelle  place  de  telles  masses  y  laissent  à 
l'encéphale. 

Cependant  la  guérison  opératoire  et  fonctionnelle  peut 
suivre  leur  ablation,  si  volumineuses  soient-elles,  et  comme  il 
s'agit  de  tumeurs  de  structure  fibreuse  ou  fibro-sarcomateuse 
c'est-à-dire  de  nature  bénigne,  le  résultat  est  souvent  durable  : 
un  opéré  de  Durante  est  suivi  depuis  dix  ans,  un  autre  de  Keen 
depuis  neuf  ans,  beaucoup  depuis  trois  ou  quatre  ans  :  on  ne 
peut  demander  plus  à  un  procédé  chirurgical  pratiqué  pour  la 
première  fois  il  y  a  quelque  douze  ans. 

Les  tumeurs  encapsulées  sont  donc  le  triomphe  de  la  chi- 
rurgie des  tumeurs  encéphaliques,  mais  c'est  un  triomphe 
dont  l'occasion  se  présente  bien  rarement.  Pour  ma  part,  je 
n'ai  jamais  eu  la  bonne  fortune  de  tomber  sur  une  tumeur  de 
ce  genre,  et  si  je  vous  ai  parlé  tout  d'abord  de  cette  brillante 
variété,  c'est  moins  pour  vous  éblouir  que  pour,  tout  au  con- 
traire, donner  à  l'impression  très  favorable  que  vous  avez  dû 
éprouver  le  temps  de  s'effacer,  sous  l'amas  beaucoup  plus  nom- 
breux des  faits  moins  brillants  qu'il  nous  reste  à  étudier. 

* 

*   * 

B)  La  seconde  occurrence  qui  peut  se  présenter  au  chirur- 
gien envoyé  par  le  médecin  à  la  recherche  d'une  tumeur  encé- 
phalique diagnostiquée  extirpable  est  déjà  beaucoup  moins 
satisfaisante  :  la  tumeur  n'est  plus  encapsulée,  elle  est  diffuse, 
et,  en  outre,  plus  ou  moins  maligne  ;  c'est  du  glionie  différant 
à  peine  d'aspect  du  cortex  normal,  c'est  du  myxome,  du  glio- 
sarcome,  du  glio-myxome  formant  au-dessus  de  la  surface  du 
cortex  une  saillie  lisse,  d'apparence  charnue,  ou  bien  une  érup- 
tion de  petits  kystes  bleuâtres  recouverts  par  le  réseau  vasculaire 
de  la  trame  pie-mérienne;  ou  bien  encore,  c'est  du  tubercule 
soit  diffus  et  polykystique,  soit  en  rognons,  parfois  adhérent  au 
tissu  voisin,  parfois  isolé  de  lui  par  une  zone  de  ramollissement 
tuberculeux. 

Il  faut  que  de  telles  tumeurs  diffuses  soient  singulièrement 
petites  pour  qu'on  puisse  tailler  autour  d'elles,  en  plein  tissu 
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«érébral,  et  tenter  leur  ablation  complète.  D'ordinaire  celle-ci 
est  notoirement  impossible.  Certains  pensent  qu'il  est  alors  au 
moins  inutile  d'ajouter  aux  destructions  néoplasiques  de  l'encé- 
phale des  dégâts  traumatiques  qui  peuvent  transformer  les 
attaques  épileptiques  espacées,  dont  soutïre  le  malade,  en  para- 
lysie permanente.  D'autres  pensent  au  contraire  qu'on  doit 
alors  tenter  une  excision  partielle  du  néoplasme,  soit  au  bis- 
touri, soit  à  la  curette,  sans  essayer  de  tout  enlever,  mais  sim- 
plement dans  le  but  de  décomprimer  les  circonvolutions  voi- 
sines de  la  masse  néoplasique  et,  de  plus,  l'ensemble  de 
l'encéphale  :  but  parfois  atteint,  semble-t-il,  car  ces  excisions 
partielles  ont  eu,  dans  bon  nombre  de  cas,  pour  résultat  la  dis- 
parition passagère  de  plusieurs  des  symptômes  dont  souffraient 
les  malades,  surtout  de  la  céphalée  et  de  l'œdème  papillaire; 
c'est  ce  que  j'ai  obtenu,  il  y  a  deux  ans,  chez  un  homme  d'une 
quarantaine  d'années,  porteur  d'un  glio-sarcome  polykystique 
de  la  région  rolandique  moyenne  :  amélioration  qui  n'a  du 
reste  persisté  que  trois  mois  à  peine.  Peut-être,  même  sans 
doute,  si  le  résultat  obtenu  avait  été  plus  durable,  aurais-je, 
comme  l'ont  fait  d'autres  chirurgiens,  tenté  une  seconde, 
voire  une  troisième  intervention  de  même  ordre.  Quoi  qu'il 
en  soit,  l'exérèse  partielle  des  tumeurs  encéphaliques  dif- 
fuses donne,  on  le  voit,  des  résultats  réels,  dont  on  a  le  devoir, 
assez  peu  agréable,  somme  toute,  de  faire  bénéficier  les 
malades. 


C)  Exérèse  possible  en  totalité,  exérèse  possible  en  partie 
seulement,  ne  sont  pas  les  seules  occurrences  que  peut  rencon- 
trer le  chirurgien  parti  à  la  recherche  d'une  tumeur  diagnos- 
tiquée extirpable  :  il  peut  encore  ne  pas  rencontrer  cette  tumeur. 
Il  a  beau  faire  une  résection  osseuse  très  étendue,  inciser  large- 
ment la  dure-mère,  palper  le  cortex,  le  ponctionner,  l'inciser 
parallèlement  à  la  crête  des  circonvolutions,  plonger  le  doigt 
dans  l'incision;  l'exploration  reste  infructueuse.  C'est  là,  j'en 
suis  convaincu,  une  déconvenue  plus  fréquente  qu'on  ne  pour- 
rait le  croire  d'après  les  faits  publiés;  en  tout  cas,  pour  ma 
part,  je  l'ai  éprouvée  une  fois  :  il  y  a  six  ans,  chez  un  homme 
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d'une  quarantaine  d'années,  dont  les  accidents  paraissaient 
indiquer  une  tumeur  de  la  partie  moyenne  de  la  frontale 
ascendante,  alors  qu'il  s'agissait  d'une  tumeur  n'agissant  sur 
cette  circonvolution  que  par  compression  indirecte,  du  reste 
petite,  profonde,  de  consistance  égale  à  celle  du  cortex;  véri- 
tablement presque  introuvable,  même  si  sa  localisation  cli- 
nique avait  été  satisfaisante. 

En  somme,  vous  voyez  que  mis  en  présence  d'un  malade 
porteur  d'une  tumeur  de  l'encéphale  diagnostiquée  extirpable, 
le  chirurgien  peut  ne  pas  la  trouver  ;  s'il  la  trouve  il  peut  lui 
être  impossible  de  l'enlever  complètement;  ce  n'est  que  dans 
un  nombre  très  restreint  de  cas  qu'il  peut  en  pratiquer  l'exérèse 
totale. 

Mais  alors,  ainsi  que  nous  l'avons  vu,  c'est  très  légitimement 
que  son  intervention  peut  être  dénommée  radicale  ou  curatrice. 

Malgré  leur  extrême  gravité  —  la  léthalité  opératoire  par 
shock,  par  congestion  ou  œdème,  par  ramollissement,  y  est  de 
près  de  un  sur  deux  —  les  interventions  ayant  pour  but  l'exé- 
rèse des  tumeurs  encéphaliques  diagnostiquées  extirpables  ne 
sauraient  donc  être  le  moins  du  monde  délaissées.  Les  efforts 
du  chirurgien  doivent  tendre,  non  à  les  éviter  ou  à  restreindre 
leur  nombre,  mais  à  diminuer  leur  gravité  ;  nous  avons  insisté 
sur  l'importance  qu'avait,  à  ce  sujet,  l'exécution,  en  deux 
temps,  de  l'opération.  L'hémostase  rigoureuse,  le  tamponne- 
ment attentif  de  la  cavité  produite  par  l'ablation  du  néoplasme 
dans  la  boite  crânienne  sont  d'une  nécessité  non  moins  grande  ; 
je  ne  saurais  insister  ici  sur  ces  détails,  qui  font  de  l'exérèse 
des  tumeurs  encéphaliques  la  plus  laborieuse  et  la  plus 
délicate  peut-être  des  interventions  de  la  chirurgie  neurolo- 
gique. 


II 


Les  tumeurs  de  l'encéphale  que  le  médecin  présente  au 
chirurgien  comme  occupant  un  point  inaccessible  de  la  cavité 
crânienne,  ou  comme  multiples,  ou  comme  secondaires  à  une 
tumeur  d'une  autre  partie  du  corps,  c'est-à  dire  les  tumeurs 
qui  doivent  être  considérées,  dès  avant  l'intervention,  comme 
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non  susceptibles  d'une  exérèse,  sont  beaucoup  plus  fréquentes 
que  les  précédentes;  elles  constituent  certainement  les  7  ou  8 
dixièmes  des  cas  où  est  porté  le  diagnostic  de  tumeur  intra-crâ- 
nienne  :  peut-être  davantage  encore,  car  si  les  tumeurs  bien 
limitées  du  cortex,  d'ordinaire  intéressantes  par  quelque  détail 
clinique,  quelque  difficulté  de  diagnostic,  quelque  espérance 
thérapeutique,  sont  publiées,  les  tumeurs  qui  nous  occupent 
maintenant  ne  le  sont,  ou  du  moins  jusqu'à  ces  dernières  années 
ne  l'étaient  presque  jamais  :  cependant  il  n'y  a  guère,  je  crois, 
de  service  médical  hospitalier  oii  l'on  n'en  observe  deux  ou  trois 
cas  par  an,  classés  dès  que  le  diagnostic  est  porté  parmi  les  cas 
incurables. 

Or,  il  en  est  que  la  chirurgie,  impuissante  à  guérir,  peut 
cependant  soulager. 

Ce  ne  sont  pas  ceux,  bien  entendu,  où  ni  l'encéphale,  ni  les 
méninges  ne  réagissent  plus  au  progrès  du  néoplasme,  oii  l'in- 
telligence est  obnubilée,  les  céphalées  éteintes,  les  nerfs 
optiques  atrophiés,  les  paralysies  définitives  et  étendues  :  il  n'y 
a  plus  là  matière  à  une  intervention,  même  palliative;  la 
chirurgie  ne  saurait  réparer  les  tissus  nerveux  dont  les  élé- 
ments sont  détruits. 

Les  cas  oii  une  intervention  se  présente  comme  suscep- 
tible de  donner  quelques  résultats  sont  les  cas  moins  avancés 
comme  évolution,  où,  soit  associés  à  certains  symptômes  de 
destruction  nerveuse  que  l'on  doit  considérer  comme  définitifs, 
soit  même  en  leur  absence,  existent  d'autres  symptômes  qui 
semblent  dus  les  uns  à  l'action  comprimante  locale  du  néo- 
plasme —  telles  les  contractures  et  les  crises  jacksoniennes, 
athétosiformes  localisées  —  les  autres,  à  l'excès  général  de 
pression  que  le  néoplasme  produit  simplement  par  suite 
de  la  place  qu'il  occupe  dans  la  cavité  crânienne,  tels  les 
crises  passagères  de  coma,  d'épilepsie  généralisée,  les  cépha- 
lées diffuses,  l'œdème  papillaire  avec  ses  conséquences  pour 
la  vision. 

La  décompression  de  l'encéphale  semble  susceptible  de 
pallier  plus  ou  moins  ces  accidents. 

Les  moyens  ne  manquent  pas  aux  chirurgiens  pour  obtenir 
cette  décompression. 

Ils  relèvent  de  deux  méthodes  totalement  différentes  :  l'éva- 
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ciiation  d'une  certaine  quantité  de  liquide  céphalo-rachidien, 
augmentant  la  place  dont  dispose  l'encéphale  dans  la  cavité 
crânienne;  la  résection  d'une  partie  plus  ou  moins  grande  des 
parois  de  cette  cavité,  permettant  à  l'encéphale  de  s'épandre 
plus  ou  moins  à  son  extérieur.  , 

* 
*    * 

La  première  méthode,  méthode  évacuatrice,  a  deux  tech- 
niques à  sa  disposition  :  la  ponction  ventriculaire,  technique 
ancienne  et  que  l'antisepsie  a  tenté  de  rajeunir;  la  ponction 
vertébrale,  technique  toute  nouvelle,  indiquée  pour  la  première 
fois  par  Quincke  en  1890,  et  que  nous  avons  modifiée  en  sub- 
stituant au  procédé  lombaire  de  cet  auteur  un  procédé  sacro- 
lombaire  plus  facile,  moins  dangereux,  aujourd'hui  presque 
partout  préféré  (Luzard,  professeur  Démons,  Villar,  Binaud, 
Sabrazès,  Fûrbringer,  Krônig).  Je  ne  vous  décrirai  du  reste  ni 
l'une  ni  l'autre,  car,  nous  allons  le  voir,  l'évacuation  du  liquide 
céphalo-rachidien  n'offre  point,  dans  les  tumeurs  encéphaliques, 
l'utilité  qu'on  lui  avait  supposée. 

A)  Tout  d'abord,  dans  les  tumeurs  du  cerveau  proprement 
dit,  cette  évacuation  ne  répond  à  aucune  indication  anatomique 
précise.  Ces  tumeurs  entraînent  plutôt  la  diminution  quantita- 
tive du  liquide  crânien  que  son  augmentation  :  dans  aucune 
des  autopsies  que  j'ai  lues,  je  n'ai  noté  de  dilatation  ventricu- 
laire. Tout  récemment  encore,  j'assistais  à  l'autopsie  d'une 
tumeur,  diffuse  et  probablement  gliomateuse  de  la  base,  qui 
s'était  terminée  par  une  sorte  d'ictus,  avec  exagération  des 
phénomènes  de  compression  encéphalique  préexistants,  ictus 
si  rapide  qu'une  intervention  n'eut  pas  le  temps  d'être  pra- 
tiquée ;  il  n'y  avait  pas  la  moindre  augmentation  quantitative 
de  liquide  céphalo-rachidien,  et  les  accidents  terminaux  avaient 
été  provoqués  par  une  hémorragie  au  centre  de  la  tumeur,  très 
vasculaire  :  c'est  vous  dire  qu'une  évacuation  céphalo-rachi- 
dienne, où  qu'elle  eût  été  faite,  n'aurait  eu  sur  eux  aucune 
influence. 

Peut-être  quelques  rares  tumeurs  se  trouvent-elles  dans  des 
conditions  différentes;  il  est  probable,  en  particulier,  que  les 
petits  néoplasmes  développés  dans  les  parois  des  ventricules 
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doivent  la  plupart  de  leurs  symptômes  à  l'hypersécrétion 
céphalo-rachidienne;  mais  cette  variété  topographique  est 
excessivement  rare,  et,  de  plus,  impossible  à  diagnostiquer  : 
on  ne  peut  donc  la  faire  entrer  en  ligne  de  compte,  dans  une 
étude  thérapeutique. 


B)  Les  tumeurs  du  cervelet,  au  contraire,  sont  communes 
et  susceptibles  d'être  diagnostiquées;  d'autre  part,  toujours  ou 
presque  toujours  elles  s'accompagnent  d'une  hyperproduction 
de  liquide  céphalo-rachidien  :  les  espaces  sous-arachnoïdiens 
en  sont  remplis,  remplis  aussi  les  ventricules  aplatissant 
contre  la  paroi  osseuse  la  substance  encéphalique,  avec  une 
telle  énergie  qu'il  en  résulte  une  hydrocéphalie,  ou,  pour  parler 
plus  exactement,  une  mégalocéphalie  brachycéphalique,  avec 
écartement  des  os  non  encore  en  contact,  s'il  s'agit  d'un  sujet 
jeune  ou  même,  parfois,  s'il  s'agit  d'un  sujet  plus  âgé,  avec 
disjonction  des  sutures;  l'évacuation  d'une  certaine  quantité 
du  liquide  céphalo-rachidien  semble  donc  ici  un  moyen  pallia- 
tif tout  à  fait  rationnel. 

Elle  offre  malheureusement  une  gravité  opératoire  telle  que 
je  crois  indispensable  d'y  renoncer. 

a)  Pour  ce  qui  est  de  la  ponction  ventriculaire,  il  est  dif- 
ficile de  trouver  une  statistique  plus  noire;  je  n'exagère  pas  en 
disant  que  les  huit  dixièmes  au  moins  des  ponctions  ventrifcu- 
laires  pour  tumeurs  cérébelleuses  ont  été  suivies  de  mort  à  bref 
délai,  en  quelques  heures,  en  quelques  jours,  au  milieu  des 
terribles  phénomènes  de  la  congestion  bulbaire  :  une  interven- 
tion qui  ne  saurait  avoir  d'autres  prétentions  que  des  préten- 
tions palliatives  n'a  point  le  droit  de  présenter  une  telle  gravité. 

b)  La  ponction  sacro-lombaire  est,  sans  doute,  moins  redou- 
table. Dans  une  précédente  étude,  je  considérais  même  son 
emploi,  dans  les  tumeurs  du  cervelet,  comme  tout  à  fait  légi- 
time, et  je  citais,  à  ce  sujet,  l'observation  personnelle  d'un 
petit  enfant  porteur  d'un  néoplasme  cérébelleux  avec  hydrocé- 
phalie, que  j'avais  fait  sortir  du  coma,  et  soulagé,  pendant  trois 
semaines,  de  céphalées  atroces,  et  d'un  œdème  papillaire  très 
accentué,  par  une  série  de  ponctions;  ce  résultat  était  sinon 
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satisfaisant,  au  moins  encourageant.  Mais,  depuis,  une  inter- 
vention de  même  ordre,  que  j'ai  pratiquée  dans  des  conditions 
identiques,  a  été  suivie,  après  une  étape  post-opératoire  en  appa- 
rence très  satisfaisante,  d'une  crise  subite  d'atïolement  cardiaque 
et  respiratoire,  à  laquelle  mon  petit  opéré  succombait,  dix 
heures  après  la  ponction.  Lichtheim  a  publié  un  cas  identique 
et  Ftirbringer  en  a  publié  deux.  Quel  qu'ait  été  le  mécanisme 
de  la  mort,  accolement  du  bouchon  bulbaire  à  la  partie  supé- 
rieure du  canal  rachidien  vidé  de  son  liquide,  comme  le  pensent 
les  auteurs  allemands,  ou  simple  congestion  bulbaire  ex-vacuo, 
comme  je  ie  crois  en  me  basant  sur  ce  que  des  accidents  ana- 
logues ont  été  signalés  à  la  suite  de  ponctions  non  plus  rachi- 
diennes,  mais  crâniennes,  l'évacuation  lombaire  du  liquide 
céphalo-rachidien  n'en  devient  pas  moins,  de  leur  chef,  dans 
les  tumeurs  du  cervelet,  un  moyen  palliatif  peu  séduisant,  et 
que,  je  vous  l'avoue,  je  n'emploierai  plus  qu'avec  une  certaine 
répugnance. 

Vous  le  voyez,  en  somme,  ni  dans  les  tumeurs  du  cerveau, 
ni,  malgré  les  apparences,  dans  les  tumeurs  du  cervelet,  l'éva- 
cuation céphalo-rachidienne  n'est  une  méthode  palliative  pra- 
tiquement utilisable. 

Il  en  est  autrement,  nous  allons  le  voir,  de  la  résection, 
autant  que  possible  au-dessus  même  du  point  occupé  par  la 
tumeur  encéphalique,  d'une  étendue  plus  ou  moins  grande  de 
la  boîte  crânienne  ;  c'est  là  une  méthode  palliative  moins  aveugle 
que  la  méthode  évacuatrice,  ce  qui,  avec  un  diagnostic  aussi 
hésitant  parfois  que  celui  des  néoplasmes  intracrâniens,  est  loin 
d'être  négligeable;  c'est  là  aussi,  ce  qui  est  plus  important 
encore,  une  méthode  beaucoup  moins  dangereuse,  au  point  de 
vue  opératoire. 

Cette  méthode  a  utilisé  deux  techniques  différentes  : 

1°  La  résection  crânienne,  suivie  d'incision  ou  de  résection 
du  raie  ; 

2°  La  résection  crânienne  pure  et  simple. 

Je  considère  cette  dernière  technique  comme  plus  simple, 
moins  dangereuse,  plus  efficace  :  trois  qualificatifs  à  justifier, 
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car  cette  justification  nous  démontrera  que  la  résection  crâ- 
nienne simple  est,  dans  les  tumeurs  encéphaliques,  la  technique 
palliative  de  choix,  la  technique  par  conséquent  que  l'on  doit 
y  appliquer  toutes  les  fois  qu'une  thérapeutique  radicale  ne 
paraît  pas  applicable,  c'est-à-dire  dans  trois  cas  sur  quatre  au 
moins. 


La  résection  crânienne  est  plus  simple,  au  point  de  vue 
opératoire,  que  la  résection  crânio-durale  :  c'est  là  un  premier 
point  que,  sans  aucun  doute,  vous  m'accorderez  volontiers  ;  la 
résection  crânienne  simple,  surtout  dans  le  cas  particulier,  où 
les  procédés  de  résection  temporaire  ne  sont  guère  de  mise, 
puisqu'il  ne  s'agit  ni  d'enlever  quoi  que  ce  soit  de  l'intérieur 
du  crâne,  ni  même  d'explorer  mais  simplement  de  décompri- 
mer, cette  résection  se  présente  comme  la  moins  difficile  des 
interventions  de  la  chirurgie  crânienne  :  inciser  le  cuir 
chevelu,  le  décoller  en  lambeau,  hémostasier  ses  bords,  atta- 
quer le  crâne  au  trépan,  puis  agrandir  l'orifice  créé,  à  la  pince 
emporte-pièce,  jusqu'à  la  grandeur  suffisante,  tout  cela  est 
parfois  laborieux,  mais  toujours  facile,  et  ne  demande  pas  plus 
de  vingt  à  trente  minutes  :  faire  en  outre  l'incision,  puis  la 
suture  de  la  dure-mère  rend  nécessairement  l'intervention  plus 
longue,  et  surtout  plus  délicate. 

* 
*    * 

La  résection  crânienne  est,  d'autre  part,  moins  grave  que 
la  résection  crânio-durale.  Il  est  assez  difficile  d'établir  à  ce 
sujet  une  statistique  bien  exacte  :  en  effet,  beaucoup  d'obser- 
vations publiées  sous  le  nom  de  résections  décompressives 
crânio-durales  n'ont  été  certainement  parées  qu^après  coup  de 
ce  nom  consolateur,  tandis  qu'elles  avaient  été  de  véritables 
interventions  exploratrices,  avec  manipulations,  peut-être  avec 
ponctions  ou  incisions  de  l'encéphale  :  toutes  manœuvres  qui 
certainement  ne  sont  pas  sans  danger.  En  éliminant  tous  les 
faits  douteux,  il  ne  nous  reste  plus  que  44  cas,  dont  32  résec- 
tions crânio-durales,  et  11  résections  crâniennes  simples.  Les 
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premières  ont  donné  9  morts  attribuables  à  l'opération;  soit 
plus  de  1  sur  4  cas,  les  secondes  une  mort  seulement,  soit  1  sur 
11  cas,  ou  très  exactement  une  proportion  de  décès  quatre  fois 
moindre.  Cette  différence  est  toute  naturelle  :  la  résection  crâ- 
nio-durale  comporte  des  dangers  multiples  :  dangers  de  shock 
opératoire,  dont  relèvent  3  de  ses  9  décès;  dangers  de  ramol- 
lissement cérébral  post-opératoire,  2  décès  ;  dangers  d'infec- 
tion méningée  soit  lors  de  l'intervention,  soit  plus  tard,  lors 
des  pansements,  par  les  fistules  que  forme  le  liquide  céphalo- 
rachidien  en  décollant  le  lambeau,  après  s'être  accumulé  au- 
dessous  de  lui,  ou  par  l'encéphalocèle  non  protégée  que  consti- 
tuent, après  l'avoir  de  même  refoulé,  les  circonvolutions  mises 
à  nu  :  4  décès.  La  résection  crânienne  simple,  au  contraire, 
dont  la  plaie  se  réunit  par  première  intention,  ne  présente 
véritablement  qu'un  danger  :  le  shock,  lui-même  moins  à 
craindre  avec  elle  qu'avec  les  résections  crânio-durales  ;  7  résec- 
tions crâniennes  simples  au  niveau  du  cerveau  ne  nous  en 
offrent,  en  effet,  pas  d'exemple,  mais  sur  4  interventions  de 
même  ordre,  le  cervelet  nous  en  offre  1.  J'ai  le  regret  de 
vous  dire  qu'il  m'est  personnel  :  il  est  relatif  à  un  homme  d'une 
quarantaine  d'années,  chez  qui  je  fis  l'an  dernier,  pour  des  symp- 
tômes de  néoplasme  cérébelleux,  une  large  résection  occipito- 
temporale  droite,  que  rendirent  très  laborieuse  la  vascularité 
et  la  dureté  de  l'os;  l'opération  fut  suivie  d'une  période  de 
dépression  profonde,  puis  dans  l'après-midi  survinrent  des 
crises  d'accélération  respiratoire  et  cardiaque  durant  chacune 
une  dizaine  de  minutes,  et  séparées  par  des  intervalles  de  calme, 
crises  qui  se  terminèrent  le  soir  même  par  la  mort.  Il  est  du 
reste  bien  évident  que  ce  cas,  tout  en  nous  obligeant  à  donner 
à  la  résection  crânienne  simple  une  certaine  gravité,  au  moins 
au  niveau  du  cervelet,  ne  saurait  en  rien  modifier  la  conclusion 
basée  sur  l'ensemble  de  notre  statistique  :  la  résection  crâ- 
nienne est  moins  grave  que  la  résection  crânio-durale. 

* 
*   * 

11  me  reste  à  démontrer  qu'elle  est  d'une  efficacité  décom- 
pressive  analogue;  démonstration  nécessaire,  car  Ballance,  chi- 
rurgien neurologiste  anglais  de  premier  ordre,  a  contesté  son 
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efficacité,  et  lorsque  je  la  signalai,  l'an  dernier,  devant  le 
Congrès  de  chirurgie,  le  professeur  Démons  fit,  à  son  sujet, 
des  réserves  que  je  me  dois  de  vaincre,  à  l'aide  d'arguments 
divers. 

a)  Un  argument  matériel,  tout  d'abord,  et  qui  me  semble 
péremptoire  :  après  les  résections  crâniennes  décompressives 
pour  tumeur  de  l'encéphale,  la  dure-mère  se  distend  et  forme 
à  travers  la  perte  de  substance  osseuse  une  hernie  volumi- 
neuse :  la  capacité  de  la  loge  fibreuse  occupée  par  l'encéphale 
et  par  la  tumeur  a  donc  augmenté.  Certes,  dans  ces  cas,  la 
hernie  méningo-encéphalique  ne  surgit  pas  d'emblée  au  cours 
de  l'intervention,  comme  la  hernie  encéphalique  des  résec- 
tions crânio-durales  ;  elle  ne  commence  à  se  former  que  vers 
le  huitième  ou  quinzième  jour.  A  cela  il  n'y  a  point  d'incon- 
vénient, mais  au  contraire  tout  avantage,  puisque  ainsi  sont 
évitées  les  congestions  encéphaliques  ex-vacuo  qui  suivent  trop 
souvent  les  résections  crànio-durales,  et  de  plus,  dans  les 
jours  suivants,  le  sphacèle  de  l'encéphale  hernie  à  découvert, 
ainsi  que  la  rupture  de  la  ligne  de  suture  entraînant  l'appari- 
tion d'une  fistule  céphalo-rachidienne  tardive.  J'ajoute  que  la 
hernie  sous-durale  est  en  outre  lente  à  se  former;  son  volume 
est  d'abord  minime,  comparable  à  celui  d'un  verre  de  montre; 
puis  elle  devient  semi-hémisphérique  :  vous  en  avez  un 
exemple  chez  une  malade  à  qui  j'ai  fait,  il  y  a  deux  mois,  dans 
le  service,  une  résection  osseuse  d'étendue  moyenne  pour  une 
tumeur  du  lobe  gauche  du  cervelet,  malade  dont  nous  reparle- 
rons tout  à  l'heure.  La  hernie  peut  enfin,  avec  le  temps,  deve- 
nir très  considérable  :  chez  un  malade  à  qui  j'ai  fait,  il  y  a 
deux  ans,  une  résection  temporale  décompressive  pour  une 
tumeur  basilaire,  l'encéphalocèle  opératoire  avait,  six  mois 
après  l'intervention,  acquis  le  volume  du  poing  et  pendait  au- 
dessus  de  l'oreille  comme  une  énorme  loupe. 

Ces  poches  contiennent  d'ordinaire,  quel  que  soit  leur 
volume,  exclusivement  de  l'encéphale  :  le  fait  a  été  noté  par 
Horsley,  par  Caton;  je  l'ai  vérifié  anatomiquement  chez  le 
malade  dont  je  vous  parlais  à  l'instant.  La  quantité  de  liquide 
céphalo-rachidien  contenue  dans  le  diverticule  sus-auriculaire 
était  insignifiante.  En  est-il  de  même  dans  tous  les  cas?  Je  ne 
saurais  l'affirmer,  et  je  considère  même  comme  tout  à  fait  pro- 
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bable  qu'un  jour   ou  l'autre   des   faits   seront  publiés   ayant 
donné  lieu  à  une  constatation  différente. 

Cela  du  reste  ne  nous  importe  guère  :  la  présence  de  la 
hernie  sous-méningée,  quel  qu'en  soit  le  contenu,  démontrant 
à  elle  seule  que  la  résection  osseuse  suffit  pour  augmenter 
l'espace  réservé  au  contenu  intra-crànien. 

J'en  suis  tellement  convaincu  que  je  considère  l'absence  de 
saillie  de  la  dure-mère  à  la  suite  d'une  résection  crânienne 
comme  suffisante  pour  éliminer  l'hypothèse  d'un  néoplasme 
intra-crànien,  agissant  par  compression  de  l'encéphale.  Vous 
n'avez,  pour  vous  assurer  de  l'aspect  existant  alors,  qu'à  jeter 
un  coup  d'oeil  sur  ces  deux  malades,  chez  qui  j'ai  fait  dans  le 
service,  chez  l'une  l'an  dernier,  chez  l'autre  au  début  de  cette 
année,  des  résections  osseuses  simples  :  l'une  temporale,  l'autre 
pariéto-occipitale,  dans  le  premier  cas  pour  des  adhérences 
ostéo-méningées  consécutives  à  une  infection  génitale,  dans  le 
second  pour  des  déchéances  sensorielles  sans  doute  consécu- 
tives à  une  méningite  plastique  basilaire.  Ni  dans  un  cas,  ni 
dans  l'autre  le  lambeau  cutané  qui  recouvre  la  perte  de  sub- 
stance crânienne  ne  fait  saillie  au-dessus  d'elle;  il  est  au  con- 
traire, comme  vous  pouvez  le  constater  au  doigt,  et  même  à  la 
vue,  notablement  déprimé  :  sinon  concave,  au  moins  formant 
une  surface  tout  à  fait  plane. 

Les  faits  de  ce  genre  ne  prouvent  en  rien  que  la  résection 
crânienne  simple  soit,  d'une  manière  générale,  sans  effica- 
cité décompressive;  ils  prouvent  que  cette  efficacité  s'exerce 
seulement  lorsque  existe  un  excès  de  pression  à  l'intérieur  de  la 
cavité  crânienne  :  c'est  la  meilleure  démonstration  de  son  inté- 
rêt, dans  les  faits  que  nous  étudions.  " 


b)  J'en  arrive,  du  reste,  au  second  des  arguments  que  je 
désirais  vous  faire  valoir  en  faveur  de  cette  technique  :  nous 
venons  de  voir  que  par  l'intermédiaire  d'une  hernie  méningo- 
encéphalique  elle  augmente  l'espace  dévolu  à  l'encéphale  et  à 
la  tumeur,  en  décomprimant  par  conséquent  le  premier;  nous 
allons  voir  maintenant  que  cette  décompression  modifie,  de  la 
manière  la  plus  favorable,  les  symptômes  présentés  par  les 
malades. 
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Une  simple  revue  des  observations  de  ce  genre  va  suffire  pour 
entraîner  à  ce  sujet  votre  conviction. 

La  plus  ancienne  en  date,  remontant  seulement  à  1892,  est 
due  à  Horsley  :  son  malade  présentait  des  crises  de  giration  et 
d'asphyxie  avec  vomissements  et  céphalée  occipitale.  Horsley 
porta  le  diagnostic  de  tumeur  comprimant  le  pédoncule  céré- 
belleux moyen,  et,  dans  un  but  exclusivement  décompresseur, 
réséqua  l'occipital,  au  niveau  de  la  fosse  cérébelleuse  gauche  : 
tous  les  symptômes  s'atténuèrent  pendant  six  mois,  au  point 
qu'à  cette  date  les  crises  vertigineuses  et  la  céphalée  ayant 
reparu,  l'opéré  vint  réclamer  une  résection  osseuse,  qui  fut 
faite  au  niveau  de  la  fosse  cérébelleuse  droite,  et  fut  suivie  d'une 
nouvelle  étape  d'amélioration.  Également  probant  est  le  fait 
de  Caton  et  de  Paul  qui,  chez  un  pseudo-acromégalique  par  sar- 
come pituitaire,  avec  céphalées  atroces,  réséquèrent  le  temporal 
droit,  et  obtinrent  la  disparition  des  souffrances  de  leur  opéré. 
Chez  le  malade  de  Kammerer,  ce  n'est  plus  d'une  tumeur  inac- 
cessible qu'il  s'agissait,  mais  de  tumeurs  multiples,  paraissant 
occuper  l'une  l'hémisphère  droit,  l'autre  le  côté  droit  de  la  base. 
Une  large  résection  fut  faite  au  niveau  de  la  région  temporale 
droite  ;  les  douleurs  et  les  vomissements  disparurent  et,  fait 
plus  difficilement  explicable,  l'hémiparésie  gauche  s'atténua. 
Quatre  mois  après  l'intervention,  les  céphalées  reparurent,  loca- 
lisées cette  fois  au  côté  gauche  du  crâne  :  une  nouvelle  résec- 
tion osseuse  fut  faite  de  ce  côté,  avec  un  résultat  encore  favo- 
rable, mais  cependant  moindre.  Enfin,  chez  un  malade  de 
Glarke  et  Morton,  il  s'agissait  d'un  néoplasme  caractérisé  par 
des  crises  épileptiformes  généralisées,  des  vomissements  et  des 
céphalées  atroces,  de  l'œdème  papillaire,  sans  aucun  symptôme 
qui  permît  de  préciser  son  siège  :  une  résection  crânienne  à  but 
décompresseur  fut  faite  au  niveau  de  la  région  pariétale  droite. 
Les  céphalées  et  les  vomissements  s'atténuèrent  de  suite  et  con- 
sidérablement; l'œdème  disparut  également,  mais  les  troubles 
visuels  provoqués  par  l'atrophie  des  nerfs  optiques  restèrent 
à  peu  près  stationnaires. 

Mes  observations  personnelles,  aussi  probantes,  sont  au 
nombre  de  trois. 

L'une  d'elles,  que  je  vous  citais  tout  à  l'heure  à  cause  de 
l'énormité  des  encéphalocèles  sous-méningées  qui  peuvent  suivre 
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les  résections  crâniennes,  fut  faite  chez  un  malade  qui  pré- 
sentait tous  les  symptômes  d'une  tumeur  de  la  base  à  droite,  et, 
en  outre,  des  vomissements,  de  l'atrophie  des  deux  nerfs  opti- 
ques et  des  céphalées  atroces  localisées  au  vertex;  elle  fit  dis- 
paraître complètement  les  vomissements  et  la  céphalée  jusqu'à 
la  mort  survenue  à  la  suite  d'une  crise  d'asphyxie,  six  mois 
après  l'intervention. 

Le  second  de  mes  malades,  à  un  stade  moins  avancé  du  mal, 
mais  sans  doute  porteur  de  tumeurs  multiples,  avait  des  crises 
épileptiformes  localisées  au  membre  supérieur  droit,  revenant 
tous  les  cinq  ou  six  jours  et  suivies  de  crises  de  céphalées  géné- 
ralisées, des  vomissements,  du  vertige  cérébelleux  et  de  l'œ- 
dème papillaire  :  je  lui  fis,  au  niveau  de  la  zone  motrice  gauche^, 
une  résection  que  je  dus  malheureusement  restreindre  à  cause 
de  la  vascularité  extraordinaire  de  l'os,  creusé  de  canaux  vei- 
neux diploïques  du  calibre  d'un  porte-plume  ;  le  résultat  n'en 
fut  pas  moins  très  satisfaisant,  et,  pendant  le  trop  court  espace 
de  temps,  deux  mois  seulement,  que  j'ai  pu  le  suivre,  j'ai  eu  la 
satisfaction  de  constater  qu'à  l'exception  d'une  crise  épilepti- 
forme,  qui  survint  le  dixième  jour  après  l'intervention,  tous  les 
symptômes  avaient  disparu.  J'eusse  été  heureux  de  savoir  com- 
bien de  temps  ce  résultat  avait  persisté. 

Enfin,  je  vous  ai  présenté  tout  à  l'heure  une  autre  malade' 
que  j'ai  opérée  il  y  a  six  mois,  à  l'aide  de  cette  même  méthode  : 
cette  jeune  femme  présentait  tous  les  symptômes  d'une  tumeur 
intra-crânienne  comprimant  de  bas  en  haut  et  d'avant  en 
arrière  le  lobe  gauche  du  cervelet;  impossibilité  de  la  station 
debout,  avec  tendance  à  tomber  à  gauche  et  en  arrière, 
céphalées  siégeant  presque  exclusivement  dans  la  région  occi- 
pitale gauche,  douloureuse  à  la  percussion,  double  œdème 
papillaire  avec  névrite  optique  et  cécité  presque  complète.  Pen- 
dant les  quelques  jours  qui  suivirent  l'intervention,  la  vision 
parut  s'améliorer,  mais  cette  amélioration  ne  fut  que  très  pas- 
sagère :  le  seul  bénéfice  réel  qu'ait  obtenu  cette  malheureuse, 
c'est  d'avoir  été  délivrée,  pour  quelque  temps  du  moins,  de  ses 
céphalées  qui  étaient  atroces,  exaspérées  par  les  repas,  par  les 
bruits,  par  les  moindres  déplacements  de  la  tête,  et  qui  ren- 
daient son  existence  véritablement  intolérable. 

1.  Voir  la  leçon  VIII. 
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Certes,  Messieurs,  de  tels  résultats  ne  sauraient  passer  pour 
des  résultats  complets;  la  résection  crânienne  dans  les  tumeurs 
de  l'encéphale  ne  saurait  avoir  aucune  prétention  curatrice  : 
elle  est  palliative,  et  seulement  palliative.  Elle  peut,  dans 
certains  cas  heureux,  tel  le  cas  d'Horsley,  tel  notre  second  cas, 
donner  au  malade  l'illusion  passagère  d'une  guérison.  D'or- 
dinaire son  bénéfice  est  moindre,  la  céphalée  et  les  troubles 
visuels  sont  seuls  améliorés;  c'est  déjà  beaucoup,  et  cela  suffi- 
rait pour  la  légitimer,  au  même  titre  que  tant  d'autres  inter- 
ventions symptomatiques  qui,  sans  plus  d'espoir  de  guérison, 
s'attaquent,  dans  d'autres  affections,  à  des  symptômes  moins 
pénibles. 

J'ai  terminé  cette  trop  longue  conférence  :  je  n'y  ai  certes  pas 
épuisé,  ni  discuté  tous  les  problèmes  que  soulève  la  thérapeu- 
tique chirurgicale  des  tumeurs  de  l'encéphale;  j'ai  simplement 
cherché  à  vous  montrer  tout  l'intérêt  de  cette  importante  ques- 
tion, et  à  susciter,  en  les  légitimant  à  l'aide  d'arguments  et  de 
faits,  les  conclusions  suivantes  : 

4°  Le  chirurgien  mis  en  présence  d'une  tumeur  encépha- 
lique diagnostiquée  extirpable  doit  aller  de  suite  à  sa  recherche,, 
par  une  intervention  en  deux  temps  :  le  premier  temps  com- 
prenant la  résection  osseuse,  le  second  temps,  l'incision  de  la 
dure-mère,  puis  l'extirpation,  totale  ou  partielle,  de  la  tumeur. 

2°  Le  chirurgien,  mis  en  présence  d'une  tumeur  encépha- 
lique diagnostiquée  inextirpable  doit,  si  les  symptômes  de  com- 
pression dominent  la  scène  morbide,  entreprendre,  à  l'exclusion 
des  autres  procédés  palliatifs,  une  résection  osseuse  décom- 
pressive,  et  au  contraire,  si  les  symptômes  de  destruction 
l'emportent,  s'abstenir  de  toute  intervention. 

Enfin,  permettez-moi  de  finir  par  un  conseil  :  n'oubliez 
jamais  la  différence  générale  qui  existe  entre  les  interventions 
pour  tumeurs  du  cerveau  et  les  interventions  pour  tumeurs  du 
cervelet  :  celles-ci  si  redoutables,  que  vous  ne  devrez  les  entre- 
prendre ou  les  faire  entreprendre  qu'avec  une  crainte  secrète^ 
bien  justifiée  par  la  fréquence  avec  laquelle  elles  aboutissent 
en  quelques  heures,  malgré  toutes  les  précautions,  aux  accidents 
si  terribles  du  shock  bulbaire. 


XYIII 

LA    MALADIE    DE    FRIEDREICH 

FORME    INTÉGRALE    ET   FORMES    FRUSTES* 


Sommaire.  —  La  maladie  de  Friedreich  est  une  maladie  essentiellement  familiale: 
elle  comprend  une  forme  intégrale,  des  formes  frustes  et  des  formes  hybrides. 

Forme  intégrale.  —  Premier  exemple  clinique  :  Antécédents  héréditaires  et  per- 
sonnels. —  Début  de  la  maladie  par  des  désordres  de  la  marche;  ataxie  sta- 
tique; conservation  des  réflexes;  embarras  de  la  parole;  nj'stagmus.  — 
Troubles  subjectifs  de  la  sensibilité.  —  Épaississement  du  tissu  cellulaire  en 
certaines  régions.  —  Cyphose  dorsale.  —  Déformation  du  pied.  —  Résumé.  — 
Deuxième  exemple  clinique  :  i\  concerne  la  sœur  du  précédent  malade.  —  L'ana- 
logie des  symptômes  est  très  grande  daiis  les  deux  cas. 

Diagnostic.  —  Il  s'agit  de  deux  cas  tj'picpies  de  maladie  de  Friedreich.  —  Trois 
ordres  de  symptômes  dominent  l'expression  clinique  de  la  forme  intégrale  de 
cette  maladie. 

A.  Désordres  du  mouvement,  de  la  statique  et  de  la  réflectivité.  —  Les  désordres  de 
la  marche  constituent  habituellement  la  première  manifestation  en  date  ; 
démarche  tabéto-cérébelleuse.  —  Troubles  de  la  préhension.  —  Secousses  cho- 
l'éiformes.  —  Tremblement  intentionnel.  —  Ataxie  statique.  —  L'abolition  du 
réflexe  rotulien  est  à  peu  près  constante;  d'autres  réflexes  tendineux  peuvent 
être  abolis  ;  l'intégrité  des  réflexes  cutanés  est  de  règle. 

B.  Phénomènes  bulbaires  :  a,  Embarras  de  la  parole;  c'est  également  une  mani- 
festation précoce,  qui  ne  manque  presque  jamais.  — Ses  caractères. —  6,  Nys- 
tagmus  ;  habituellement  il  est  dynamic[ue,  bilatéral  et  transversal.  —  Quel- 
quefois certaines  précautions  sont  à  prendre  pour  le  dépister.  —  Le  nystagmus 
est  l'unique  manifestation  oculaire,  dans  la  maladie  de  Friedreich. 

G.  Déformation  de  la  colonne  vertébrale  et  des  pieds.  —  La  déformation  de',la 
colonne  vertébrale  est  encore  une  manifestation  précoce,  et  à  peu  près\'on- 
stante.  —  Elle  consiste  ordinairement  dans  une  scoliose  du  segment  dorsal.  — 
La  déformation  des  pieds  ne  manque  presque  jamais  ;  ses  caractères. 

D.  Troubles  de  l'innervation  sécrétoire  et  vaso-motrice.—  Ils  sont  inconstants. 
—  Leur  énumération. 

1.  Leçon  du  M  juin  1897. 
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E.  Troubles  de  la  sensibilité.  —  Certains  troubles  de  la  sensibilité  subjective  sont 
habituels;  leurs  caractères.  —  Les  troubles  de  la  sensibilité  objective  sont 
rares  et  n'existent  que  sous  une  forme  ébauchée.  —  On  observe  également 
de  l'anesthésie  articulaire. 

F.  Troubles  de  l'appareil  urinaire.  —  L'incontinence  d'urine  est  assez  fréquente; 
elle  peut  se  montrer  entant  que  manifestation  précoce. 


Messieurs, 

Je  me  propose  de  consacrer  cette  leçon  à  l'étude  clinique  de 
cinq  malades  qui  réalisent  une  affection  très  intéressante,  dont 
je  n'ai  pas  encore  eu  l'occasion  de  m'occuper  dans  mes  leçons 
didactiques.  Cette  affection  se  présente  souvent  avec  le  carac- 
tère familial;  c'est-à-dire  qu'elle  se  rencontre  alors  chez  plu- 
sieurs sujets  d'une  même  famille,  appartenant  à  une  seule  géné- 
ration ou  à  plusieurs  générations  successives.  D'autres  fois  elle 
s'observe  à  titre  individuel  ;  c'est  précisément  le  cas  chez  trois 
de  nos  cinq  malades.  Il  s'agit,  pour  le  dire  de  suite,  de  la 
maladie  de  Friedreich,  dont  on  a  voulu  faire,  Lien  à  tort,  une 
forme  héréditaire  de  l'ataxie  locomotrice. 

Cette  maladie,  dont  nous  connaissons  bien  aujourd'hui  l'ex- 
pression clinique,  se  présente  quelquefois  sous  une  forme  fruste, 
fragmentaire;  je  vous  en  montrerai  tout  à  l'heure  des  exemples. 
D'autres  fois,  à  ses  traits  propres  s'associent  des  manifestations 
qui  lui  sont  étrangères  et  qu'elle  emprunte  à  des  affections  qui 
lui  sont  voisines  dans  les  cadres  nosographiques.  Ainsi  se  con- 
stituent des  form^es  hybrides,  qu'on  aurait  tort  de  prendre  pour 
des  espèces  distinctes,  mais  dont  l'étude  n'en  offre  pas  moins 
une  importance  considérable  au  point  de  vue  clinique.  J'aurai 
à  faire  ressortir  cette  importance,  déjà  dans  cette  leçon,  mais 
plus  encore  dans  la  leçon  prochaine,  que  je  compte  consacrer  à 
l'étude  d'un  sujet  qui  réalise  une  de  ces  formes  hybrides,  et 
qui,  chose  curieuse,  est  un  fils  de  tabétique. 

* 

Forme  intégrale.  —  Cela  dit,  je  vais  vous  présenter  une 
première  malade,  qui  nous  met  en  présence  d'un  cas  tout  à 
fait  typique  de  maladie  de  Friedreich,  d'un  cas  où  se  trouvent 
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réunis  tous  les  caractères  de  cette  maladie,  y  compris  le  carac- 
tère familial. 

Méline  F...  est  âgée  de  30  ans.  Son  père  est  mort  à  l'âge  de 
41  ans.  C'était  un  homme  sobre,  qui  se  préoccupait  beaucoup 
de  l'avenir  de  ses  enfants.  A  l'âge  de  39  ans  il  avait  subi  une 
forte  perte  d'argent.  Soudain,  dans  la  nuit,  il  fut  pris  d'une 
«  crise  de  nerfs  »,  au  cours  de  laquelle  il  ne  cessa  de  répéter 
ces  mots  :  «  Oh  !  mes  enfants,  mes  pauvres  enfants  !  »  A  partir  de 
là,  il  se  mit  à  déraisonner  de  plus  en  plus;  sa  parole  devint 
embarrassée  et  de  jour  en  jour  plus  inintelligible.  La  paralysie 
envahit  les  membres  inférieurs,  et  le  malheureux  succomba 
dans  cet  état. 

La  mère,  qui  était  très  nerveuse,  est  morte  à  l'âge  de  58  ans; 
elle  avait  été  frappée  d'aphasie,  à  l'époque  de  la  ménopause. 

Méline  F...  a  perdu  une  sœur  et  deux  frères,  morts  en  bas 
âge.  Trois  autres  sœurs  vivent  encore  ;  deux  sont  bien  portantes. 
La  troisième,  en  traitement  dans  le  service  du  professeur 
Pitres,  de  Bordeaux,  est  atteinte  de  la  même  affection  que  notre 
malade;  j'aurai  l'occasion  de  vous  reparler  de  son  cas. 

Méline  F...  a  été  réglée  pour  la  première  fois  à  l'âge  de  10  ans; 
ses  époques  ont  toujours  été  régulières;  depuis  quelque  temps 
elle  se  plaint  de  ménorrhagies.  Pendant  sa  jeunesse,  elle  a 
été  sujette  aux  bronchites,  aux  fluxions,  à  des  maux  d'yeux. 
A  10  ans,  elle  a  subi  une  opération  à  l'œil  gauche,  sur  la 
nature  de  laquelle  il  lui  est  impossible  de  nous  renseigner. 

Elle  s'est  mariée  à  21  ans;  elle  n'a  pas  eu  d'enfant  à  terme, 
mais  elle  a  fait  deux  ou  trois  fausses  couches.  Le  jour  de  son 
mariage,  elle  a  été  prise,  à  la  mairie,  d'un  vertige  qui  a  duré 
cinq  minutes.  Huit  jours  plus  tard,  sans  cause  appréciable,  il 
lui  est  survenu,  la  nuit,  un  gonflement  généralisé,  qui  a  duré 
trois  semaines. 

* 
*    * 

La  maladie  actuelle  a  débuté  vers  l'âge  de  21  ans,  par  des 
désordres  de  la  marche  ;  sitôt  que  la  malade  avait  fait  quelques 
pas,  ses  jambes  enflaient  et  devenaient  raides,  douloureuses. 
Ces  phénomènes  se  dissipaient  sous  l'influence  du  repos.  De 
plus,  la  malade  devint  sujette  à  des   attaques   de  nerfs,  qui 
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duraient  trois  heures  environ,  qui  se  sont  répétées  au  nombre 
de  cinq  à  six  en  l'espace  de  huit  années,  et  qui  étaient  habi- 
tuellement occasionnées  par  des  contrariétés. 

Après  deux  courts  passages  à  la  Pitié,  dans  le  service  de 
M.  Robin,  et  à  Saint-Antoine,  dans  le  service  de  M.  Brissaud,  la 
malade  s'est  fait  admettre  à  la  Salpêtrière,  le  7  septembre  d896. 
Yoici,  en  termes  concis,  les  résultats  de  l'examen  auquel 
elle  a  été  soumise  à  cette  époque  : 

La  tête  était  animée  de  mouvements  incessants  de  latéralité 
et  de  rotation. 

Aux  membres  supérieurs,  il  existait  de  l'incoordination 
motrice  à  un  degré  assez  prononcé  pour  que  la  malade  fût 
dans  l'impossibilité  de  s'habiller  toute  seule.  Quand  on  com- 
mandait à  la  malade  de  saisir  un  objet  placé  à  sa  portée,  sa 
main,  au  lieu  de  gagner  directement  le  but,  n'y  parvenait  que 
par  saccades  ;  elle  planait  ensuite  au-dessus  de  l'objet  avant  de 
le  saisir,  et  elle  oscillait  en  tous  sens,  finalement  elle  l'étrei- 
gnait  d'une  façon  convulsive.  La  force  musculaire  était  un  peu 
diminuée  au  membre  supérieur  droit;  en  tout  cas  elle  était 
moindre  qu'à  gauche,  ce  qui  paraissait  être  la  conséquence  d'une 
ancienne  fracture  du  coude. 

Aux  membres  inférieurs,  la  force  musculaire  était  conservée^ 
sauf  aux  fléchisseurs  des  cuisses,  où  elle  était  manifestement 
diminuée.  Couchée  sur  le  dos,  la  malade  détachait  facilement 
les  jambes  du  lit,  mais  elle  ne  pouvait  les  maintenir  soulevées 
dans  une  position  fixe.  Les  jambes,  la  droite  surtout,  étaient 
alors  agitées  d'oscillations  en  tous  sens.  Ce  phénomène,  vous  le 
savez  sans  doute,  est  connu  sous  le  nom  d'aiaxie  statique. 

La  malade  ne  pouvait  non  plus  se  maintenir  d'aplomb  sur 
ses  jambes.  Quand  on  la  retenait  par  les  mains  dans  cette 
attitude,  elle  était  obligée  de  changer  sans  cesse  les  pieds  de 
place;  en  même  temps,  le  tronc  et  la  tête  exécutaient  des  mou- 
vements oscillatoires,  d'amplitude  variable.  La  jambe  gauche 
était  en  légère  rotation  en  dehors;  le  pied  était  renversé  sur 
son  bord  externe,  la  plante  regardant  en  dedans. 

La  malade  ne  pouvait  pas  non  plus  marcher  sans  être  sou- 
tenue, faute  de  quoi  elle  chancelait  et  n'avait  que  le  temps  de 
se  retenir  à  un  obstacle  résistant  pour  ne  pas  choir.  Quand  on 
l'aidait  à  marcher,  sa  jambe  droite  se  portait  directement  en 
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avant,  mais  c'est  à  peine  'si  le  pied  se  détachait  du  sol.  Puis  la 
jambe  gauche_,  écartée  de  la  précédente,  était  projetée  en 
avant,  sans  régularité  ;  elle  retombait  ensuite,  le  pied  forte" 
ment  renversé  en  dedans.  La  malade  avançait  ainsi  d'un 
pas  lourd,  inégal,  les  pointes  des  pieds  portées  en  dedans, 
et  sans  observer  ses  jambes;  la  ligne  de  marche  était  très 
nettement  festonnée  (fig.  71).  Au  fur  et  à  mesure  qu'elle 
avançait,  sa  démarche  devenait  plus  pénible.  Quand  on 
la  faisait  tourner  sur  elle-même,  elle  n'éprouvait  pas  de 
vertige,  mais  elle  avait  une  peur  extrême  de  tomber. 
Enfin,  pendant  tout  le  temps  qu'elle  était  en  mouvement, 
sa  tête  exécutait  des  oscillations  incessantes. 

Les  réflexes  tendineux  étaient  conservés  aux  quatre 
membres.  Les  réflexes  rotuliens  et  plantaires  se  produi- 
saient d'une  façon  assez  énergique.  Le  réflexe  du  tendon       y) 
d'Achille  s'exécutait  avec  moins  de  force. 

La  malade  parlait  d'une  voix  monotone,  lente, 
nasonnée;  chaque  syllabe  était  séparée  de  la  suivante 
par  une  courte  pause. 

Du  côté  des  yeux,  on  n'a  rien  remarqué  d'insolite, 
sauf  que  le  déplacement  du  regard,  dans   le  sens  laté-       ^ 
rai,    s'accompagne    de    quelques    secousses    nystagmi- 
f ormes. 

En  fait  de  troubles  subjectifs  de  la  sensibilité,  il 
existait  à  la  fois  des  manifestations  douloureuses  et  des 
phénomènes  de  paresthésie.  Depuis  une  quinzaine  de 
jours,  la  malade  éprouvait  dans  les  talons  une  sensation 
continue  de  brûlure,  qui  s'exaspérait  pendant  la  nuit  et 
qui  l'empêchait  de  dormir.  Au  niveau  des  genoux,  elle 
éprouvait  des  douleurs  périarticulaires,  moins  vives  que 
les  douleurs  des  talons,  et  une  sensation  douloureuse 
continue,  au-dessous  du  sein  gauche.  Avec  cela  elle  se 
plaignait  d'une  sensation  de  fourmillement,  généralisée  '^* 
à  presque  tout  le  tégument  externe. 

Nulle  part  on  ne  constatait  d'anesthésie  ou  d'hypoes- 
thésie,    mais  de  l'hyperesthésie  à  la  figure,   des  deux 
€Ôtés,  à  droite  surtout.  En  outre,  au  niveau  de  l'abdomen,    fig.  71 
on  notait  un  retard  considérable  dans  la  perception  des 
sensations.  Enfin  aux  membres  inférieurs,  il  y  avait  émous- 
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sèment  du  sens  articulaire  et  du  sens  musculaire,  avec  perte 
de  la  notion  de  position  de  ces  membres. 

* 

L'inspection  du  tronc  a  révélé  trois  particularités,  dont  deux 
surtout  ont  de  l'importance  en  l'espèce  : 

D'abord  un  épaississement  de  la  peau,  avec  résistance  du 
tissu  cellulaire  sous-cutané,  comme  dans  les  cas  de  myxœdème; 
certaines  parties  du  corps^  ainsi  la  région  inférieure  et  externe 
du  tibia,  étaient  œdématiées;  de  plus,  elles  étaient  le  siège  de 
douleurs  spontanées. 

En  second  lieu,  il  existait  une  cyphose,  à  très  grand  rayon, 
du  segment  dorsal  de  la  colonne  vertébrale;  à  la  partie  mé- 
diane, la  hauteur  de  la  flèche  était  de  15  millimètres.  La  région 
lombaire  était  le  siège  d'une  déformation  latérale  complé- 
mentaire. 

Enfin,  aux  pieds,  on  constatait  une  exagération  de  la  voûte 
plantaire,  avec  extension  forcée  des  orteils;  il  en  résultait  une 
attitude  en  équinisme,  qu'il  était  impossible  de  redresser. 

J'ajoute  qu'on  ne  constatait  pas  le  moindre  désordre  psy- 
chique, pas  d'incontinence  des  sphincters. 

En  résumé,  nous  nous  trouvons  en  présence  d'une  jeune 
femme  qui  a  été  prise,  vers  l'âge  de  21  ans,  de  troubles  de 
la  locomotion.  Ces  troubles  locomoteurs,  qui  relèvent  de  l'in- 
coordination motrice,  sont  allés  en  s'accentuant  jusqu'à  rendre 
la  marche  impossible.  Ils  ont  envahi  les  membres  supérieurs. 
L'ataxie  statique,  des  mouvements  choréiformes  s'y  sont  asso- 
ciés, ainsi  que  des  troubles  du  langage,  dont  vous  avez  pu 
apprécier  les  caractères  :  la  parole  est  monotone,  nasillarde, 
lente  et  scandée. 

Du  côté  des  yeux,  on  note  quelques  mouvements  nystag- 
miformes,  quand  on  fait  promener  le  regard  dans  le  champ 
horizontal.  La  colonne  vertébrale  a  subi  une  déformation 
qui  se  traduit  par  une  scoliose  dorsale,  avec  une  scoliose  lom- 
baire compensatrice.  D'autres  déformations  sont  survenues  aux 
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extrémités  inférieures;  elles  ont  abouti  au  développement  d'un 
pied  bot  équin  bilatéral.  Avec  cela,  la  sensibilité  objective  n'est 
que  médiocrement  altérée;  il  existe  quelques  troubles  subjec- 
tifs de  la  sensibilité,  sous  forme  de  sensations  de  brûlure,  de 
fourmillements.  La  force  musculaire  est  conservée.  Les  fonc- 
tions intellectuelles  sont  intactes. 

Eh  bien,  Messieurs,  ce  même  ensemble  symptomatique  se 
trouve  réalisé,  avec  quelques  éléments  en  plus,  chez  la  sœur 
de  la  malade,  Suzanne  F...,  qui,  vous  disais-je,  est  hospitalisée 
dans  le  service  du  professeur  Pitres,  à  Bordeaux.  Nous  avons 
pu  nous  procurer  l'observation  de  cette  seconde  malade.  Voici 
les  renseignements  que  je  crois  devoir  en  détacher  : 


Suzanne  F. . . ,  est  entrée  à  l'hôpital  Saint- André,  de  Bordeaux, 
à  l'âge  de  26  ans.  Jusque-là  elle  avait  exercé  la  profession  de 
débitante  de  tabac.  D'après  son  propre  dire,  elle  avait  toujours 
été  nerveuse,  d'un  caractère  capricieux  et  irritable.  Elle  avait 
commencé  à  marcher  à  l'âge  de  22  mois.  Elle  avait  eu  ses  pre- 
mières époques  à  l'âge  de  10  ans,  et,  jusqu'au  début  de  sa  ma- 
ladie nerveuse,  elle  avait  toujours  été  menstruée  régulièrement. 
Les  règles  sont  devenues  plus  abondantes  à  l'époque  où  sont 
apparus  les  désordres  du  mouvement  et  du  langage;  Suzanne 
F...  avait  alors  19  ans,  et  c'est  à  cette  époque  qu'elle  fait 
remonter  sa  maladie.  Il  importe  d'ajouter  que  déjà,  vers  l'âge 
de  10  ans,  elle  s'est  aperçue  d'une  déviation  de  la  colonne  ver- 
tébrale, qui  est  allée  en  augmentant.  Pour  remédier  à  cette 
scoliose,  on  lui  fit  porter  un  corset  spécial,  mais  au  bout  de 
quelques  mois  elle  ne  pouvait  plus  l'endurer.  Selon  toute  vrai- 
semblance, l'apparition  de  cette  scoliose  a  été  la  première 
manifestation  de  la  maladie  actuelle. 

Précédemment,  alors  qu'elle  avait  16  ans  et  demi,  Suzanne 
F...  avait  été  mariée  contre  son  gré.  Elle  a  donné  le  jour  à 
deux  enfants,  dont  l'un  s'est  noyé  ;  l'autre  vit  encore  et  se  porte 
bien,  Suzanne  F...  venait  de  nourrir  ce  dernier,  ce  qui  l'avait 
fortement  fatiguée,  lorsqu'elle  s'aperçut  d'une  certaine  gêne  à 
parler;  c'était  comme  si  elle  avait  la  langue  épaissie.  En  même 
temps  ses  jambes  étaient  devenues  faibles.  Cette  faiblesse  est 
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allée  en  augmentant  d'une  façon  continue.  La  marche  devint 
de  plus  en  plus  gênée,  autant  à  cause  de  la  raideur  des  jambes 
qu'en  raison  de  leur  faiblesse  ;  enfin  la  malade  remarqua  qu'elle 
marchait  comme  une  personne  ivre. 

Vers  la  même  époque  elle  se  sentit  gênée  dans  l'usage  de 
ses  membres  supérieurs.  Bientôt  il  lui  devint  très  difficile  de 
coudre,  d'écrire,  de  saisir  de  menus  objets. 

Sur  ces  entrefaites  elle  était  devenue  enceinte  pour  la 
seconde  fois.  Cette  grossesse  n'eut  aucune  influence  aggravante 
sur  'la  maladie  en  cours.  Cela  se  passait  trois  ans  avant  son 
entrée  à  l'hôpital.  Un  an  plus  tard,  en  voulant  se  chausser  avec 
des  bottines  qu'elle  avait  fait  faire  deux  mois  auparavant,  elle 
s'aperçut  que  son  pied  gauche  ne  pouvait  plus  entrer  dans  la 
chaussure.  Ce  pied  était  déformé;  dans  la  suite  la  déformation 
ne  fit  que  s'accentuer. 

Environ  sept  mois  avant  l'entrée  de  la  malade  à  l'hôpital, 
les  troubles  de  la  locomotion  s'étaient  aggravés  au  point  que 
la  marche  était  devenue  à  peu  près  impossible.  Depuis  près  de 
deux  ans  déjà,  il  lui  était  très  difficile  de  se  maintenir  en  équi- 
libre sur  ses  jambes;  sans  cesse  elle  était  obligée  de  changer  ses 
pieds  de  place.  Enfin  sa  tête  était  animée  de  mouvements  oscil- 
latoires dont  elle  ne  pouvait  préciser  l'époque  d'apparition.  La 
mort  accidentelle  du  plus  jeune  de  ses  deux  enfants  amena 
une  aggravation  de  tous  les  symptômes. 

Dans  le  service  de  M.  Pitres,  à  l'hôpital  Saint-André,  on  a 
constaté,  chez  Suzanne  F...,  indépendamment  des  troubles  loco- 
moteurs, des  désordres  de  la  statique,  des  mouvements  oscilla- 
toires de  la  tête,  de  l'embarras  de  la  parole,  d'une  scoliose  et  des 
déformations  des  pieds  (varus-équin  avec  hyperextension  des 
orteils),  les  manifestations  suivantes  : 

Du  ny stagnais  horizontal  dynamique,  c'est-à-dire  provoqué 
par  les  déplacements  extrêmes  du  regard  ; 

]J abolition  du  réflexe  rotulien; 

\]ataxie  statique; 

L'absence  de  troubles  génito-urinaires  ; 

L'intégrité  de  la  sensibilité  objective.  La  malade  n'avait 
jamais  eu  de  douleurs  fulgurantes;  elle  se  plaignait  seulement 
d'être  parfois  sujette,  la  nuit,  à  des  crampes  douloureuses  dans 
les  orteils  et  dans  les  pieds,  et  de  ressentir  des  picotements 
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ainsi  que  des  fourmillements  dans  les  orteils  du  pied  gauche. 
Vous  voyez  que,  somme  toute,  la  maladie  dont  est  atteinte 
Suzanne  F...  présente  une  très  grande  analogie  avec  la  maladie 
de  sa  sœur  ici  présente. 

* 

DiAG>iOSTic.  —  Qu'est-ce  donc  que  cette  maladie,  qui  éclate 
plus  ou  moins  longtemps  après  la  naissance,  mais  bien  avant 
l'âge  mûr,  chez  des  enfants  d'une  même  famille,  qui  débute 
par  des  troubles  de  la  locomotion,  qui  donne  lieu  à  des 
désordres  de  la  marche,  rappelant  à  la  fois  ceux  du  tabès 
dorsal  et  ceux  des  affections  cérébelleuses,  qui  se  traduit  par 
une  incoordination  motrice  à  marche  progressive  et  envahis- 
sante, qui  compte  comme  autres  traits_,  cette  instabilité  des 
membres,  connue  sous  le  nom  d'ataxie  statique,  des  mouve- 
ments choréiformes,  l'abolition  des  réflexes  rotuliens,  le  nystag- 
mus  dynamique,  des  modifications  bien  nettes  de  la  parole,  une 
scoliose  du  segment  dorsal,  un  pied  bot  non  congénital,  à 
caractères  particuliers,  enfin  de  l'incontinence  d'urine;  —  et 
tout  cela  coïncidant  avec  une  intégrité  relative  de  la  sensibilité 
superficielle  et  profonde,  avec  la  conservation  de  la  force  mo- 
trice, avec  l'absence  d'atrophie  musculaire,  avec  l'absence  de 
ces  troubles  oculo-pupillaires  et  de  ces  altérations  du  fond  de 
l'oeil,  que  vous  connaissez  tous  pour  être  habituels  dans  le 
tabès  dorsal? 

Messieurs,  ceux  d'entre  vous  qui  sont  tant  soit  peu  versés 
dans  les  choses  de  la  pathologie  nerveuse  ont  déjà  trouvé  la 
réponse  à  ma  question.  Ils  se  sont  dit  que  la  jeune  femme 
placée  devant  vous  est,  de  même  que  sa  sœur,  atteinte  de  la 
maladie  de  Friedreich,  car  l'énumération  que  je  viens  de  vous 
faire  embrasse  l'ensemble  des  traits  et  des  caractères  cliniques 
de  cette  maladie. 

Pour  ceux  d'entre  vous  qui  ne  sont  pas  encore  familiarisés 
avec  la  connaissance  de  cette  maladie,  l'occasion  me  paraît  on 
ne  peut  plus  favorable  de  combler  cette  lacune.  Ainsi  que  je 
vous  le  disais  au  début  de  cette  leçon,  je  suis  à  même  de 
vous  présenter  d'autres  sujets,  qui  réalisent  des  formes  frustes, 
fragmentaires  de  cette  même  maladie,  et  ces  formes  incom- 

22 
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plètes,  très  fréquentes,  sont  à  mettre  en  regard  de  la  forme 
intégrale,  pour  qui  veut  être  à  même  de  se  tirer  des  difficultés 
que  soulève  le  diagnostic  dans  les  cas  frustes. 

Avant  de  vous  présenter  nos  autres  malades,  laissez-moi 
vous  récapituler  succinctement  les  éléments  symptomatiques 
qui  composent  la  maladie  de  Friedreich  envisagée  dans  son 
expression  intégrale. 


Trois  ordres  de  symptômes  dominent  l'expression  clinique 
de  cette  maladie,  à  savoir  : 

à)  Des  désordres  du  mouvement ,  de  la  statique  et  de  la  réflec- 
tivité." 

b)  Des  phénomènes  que  je  qualifierai  de  bulbaires,  et  qui  sont 
représentés  par  de  Y  embarras  de  la  parole  et  du  nystagmus; 

c)  Une  déformation  de  la  colonne  vertébrale  et  des  pAeds. 

A  ces  symptômes  cardinaux  s'en  ajoutent  d'autres,  dont 
l'importance  est  secondaire,  sans  compter  certains  caractères 
négatifs  que  je  vous  ai  déjà  signalés,  et  dont  j'aurai  à  relever 
l'importance.  Je  reviendrai  sur  les  uns  et  les  autres.  Mais 
d'abord  laissez-moi  vous  bien  fixer  dans  l'esprit  les  éléments 
cliniques  qui  concourent  à  donner  à  la  maladie  de  Friedreich 
son  expression  propre,  sui  generis. 

* 

A.  Désordres  du  mouvement,  de  la  statique  et  de  la  réflecti- 
y^'/g'.  —  En  thèse  générale,  et  cette  éventualité  se  trouve  précisé- 
ment réalisée  chez  les  deux  malades  dont  je  viens  de  vous 
entretenir,  la  première  manifestation  en  date,  dans  un  cas  de 
maladie  de  Friedreich,  c'est  une  certaine  gêne  et  une  certaine 
maladresse  de  la  démarche.  Ne  perdez  pas  de  vue  que  dans  la 
très  grande  majorité  des  cas,  la  maladie  qui  nous  occupe  éclate 
dans  la  seconde  enfance.  La  gêne  et  la  maladresse  dont  je  vous 
parle  se  montreront  donc  chez  un  enfant  qui  sait  marcher 
depuis  plus  ou  moins  longtemps,  et  dont  la  démarche  ne  pré- 
sentait jusqu'alors  rien  d'anormal.  Elles  se  remarqueront 
d'abord  à  l'occasion  de  certains  mouvements  complexes,  comme 
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ceux  que  nécessite  l'acte  de  courir,  de  monter  un  escalier  ou 
une  échelle,  défaire  un  mouvement  de  demi-tour.  Elles  se  tra- 
duisent ordinairement  par  des  chutes  fréquentes.  En  même 
temps  les  intéressés  se  sentent  faibles  sur  leurs  jambes,  et 
cependant,  à  un  examen  tant  soit  peu  minutieux,  on  est  géné- 
ralement à  même  de  constater  l'intégrité  de  la  force  mus- 
culaire. 

Tôt  ou  tard  le  désordre  de  la  marche  sera  de  tous  les  ins- 
tants. A  une  première  période,  le  malade  avance  lentement,  à 
petits  pas,  en  maintenant  les  pieds  écartés.  11  ne  fauche  pas,  à 
la  manière  des  tabétiques;  on  n'observe  pas  non  plus  cette 
brusquerie  et  ce  déploiement  exagéré  de  force,  qui  constituent 
un  des  caractères  du  désordre  des  mouvements  dans  les  cas  de 
tabès.  Toutefois,  il  est  de  règle  qu'une  certaine  exagération  se 
manifeste  dans  le  relèvement  des  genoux  et  dans  la  manière 
dont  les  talons  viennent  ensuite  frapper  Je  sol.  Enfm  quand  la 
maladie  est  parvenue  à  sa  période  d'état,  la  démarche  présente 
un  caractère  titubant  très  net,  ainsi  que  vous  avez  pu  vous  en 
rendre  compte  chez  le  malade  que  je  viens  de  vous  présenter; 
le  tracé  de  la  marche,  au  lieu  d'être  rectiligne,  décrit  des 
sinuosités  à  droite  et  à  gauche,  comme  il  arrive  dans  les  affec- 
tions du  cervelet. 

Nous  avons  donc  affaire  ici  à  une  variété  d'ataxie  locomo- 
trice, qui  tient  à  la  fois  de  l'ataxie  du  tabès  et  de  l'ataxie  céré- 
belleuse. C'est  donc  avec  juste  raison  que  mon  illustre  prédéces- 
seur a  proposé  de  donner  la  qualification  de  tabéto-cérébelleiise 
à  cette  variété  de  démarche,  qui  est  un  des  caractères  par  excel- 
lence de  la  maladie  de  Friedreich. 

Le  défaut  de  coordination  des  mouvements  se  montre  éga- 
lement aux  membres  supérieurs,  mais,  en  général,  à  une  période 
plus  avancée  de  la  maladie;  telle  est  du  moins  la  règle.  Aux 
membres  supérieurs,  l'incoordination  se  traduit  par  l'impos- 
sibilité oii  viennent  les  malades  d'exécuter  des  mouvements 
délicats,  comme  ceux  qu'exige  l'acte  de  se  boutonner,  de  faire 
un  nœud,  de  coudre,  d'écrire,  de  ramasser  un  objet  menu.  Dans 
la  suite,  la  préhension  des  objets  devient  de  plus  en  plus 
troublée.  Vous  avez  été  témoin  tout  à  l'heure  de  la  manière  dont 
se  manifeste  ce  trouble.  Les  malades,  quand  ils  veulent  saisir 
un  objet,  ne    peuvent  atteindre  d'un  trait  le  but  qu'ils  assi- 
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fi;nent  à  leur  main.  Celle-ci  décrit  des  mouvements  oscillatoires, 
avant  d'arriver  au  but.  Quelquefois  elle  plane  un  instant 
au-dessus  de  l'objet  à  saisir,  qu'elle  étreint  ensuite  convul- 
sivement. 

A  cela  ne  se  bornent  pas  les  désordres  du  mouvement  d'une 
façon  à  peu  près  constante,  on  observe,  chez  les  sujets  affectés 
de  la  maladie  de  Friedreich,  des  secousses  involontaires,  qui 
éclatent  aussi  bien  quand  les  malades  sont  au  repos  que 
lorsqu'ils  marchent,  lorsqu'ils  exécutent  des  mouvements  avec 
les  membres  supérieurs.  Ces  secousses  rappellent  les  mouve- 
ments choréiques,  elles  se  montrent  dans  toutes  les  régions 
du  corps,  aux  membres,  au  tronc,  au  cou,  à  la  face. 

Enfin,  dans  un  certain  nombre  de  cas  de  maladie  de 
Friedrich,  on  a  observé  la  variété  de  iremhlement  dit  inten- 
tionnel parce  qu'il  se  manifeste  à  l'occasion  des  mouvements 
volontaires,  et  qui  figure  parmi  les  symptômes  les  plus  sail- 
lants de  la  sclérose  en  plaques. 

Voilà  pour  les  désordres  du  mouvement.  Il  me  reste  à  vous 
dire  deux  mots  sur  les  désordres  de  la  statique.  Par  là,  on 
entend  des  oscillations  rythmiques  que  décrivent  les  membres 
du  malade,  lorsque  l'on  commande  à  celui-ci  de  maintenir  les 
bras  étendus  ou  une  jambe  relevée.  Vous  en  avez  été  témoin 
chez  la  femme  que  je  viens  de  vous  présenter.  On  constate  alors 
qu3  le  malade  est  dans  l'impossibilité  de  maintenir  ses  membres 
en  équilibre  dans  une  attitude  fixe;  le  membre  exécutera  en 
tous  sens  des  oscillations  irrégulières.  La  même  chose  se  passe 
du  côté  de  la  tête,  surtout  quand  le  malade  se  voit  observé, 
On  a  donné,  je  vous  le  répète,  le  nom  à'ataxie  statique  à 
cette  agitation  oscillatoire  qui  s'empare  d'un  membre  lorsque 
le  malade  s'efforce  de  le  maintenir  fixe,  dans  une  attitude  qui 
le  prive  d'appui. 

Soit  dit  en  passant,  le  phénomène  de  Romberg  est  signalé 
comme  étranger  à  la  symptomatologie  de  la  maladie  de  Frie- 
dreich, ce  qui  veut  dire  que  les  sujets  atteints  de  cette  maladie 
se  maintiennent  d'aplomb  sur  leurs  jambes  quand  ils  ferment 
les  yeux.  On  a  dit  aussi  que  l'occlusion  des  yeux  n'a  pas  non 
plus  d'influence  sur  les  désordres  du  mouvement.  Sachez  donc 
qu'il  est  loin  d'en  être  toujours  ainsi;  vous  avez  déjà  pu  vous 
en  convaincre  chez  la  malade  que  je  vous  ai  présentée  tout  à 
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l'heure.  D'autresoccasionss'oiïriront,  dans  lecoursdecetteleçon, 
de  vous  prouver  qu'on  a  mis  trop  de  hâte  à  formuler  ces  deux 
règles,  car,  trop  souvent,  on  les  trouve  en  défaut. 

Pour  ce  qui  est  des  désordres  de  la  réflectivité,  on  observe 
d'une  façon  à  peu  près  constante  l'abolition  du  phénomène  du 
genou.  On  peut  constater  l'abolition  d'autres  réflexes  tendi- 
neux. 

Ainsi,  chez  un  malade,  un  nommé  Charles  P...,  que  je  vous 
présenterai  tout  à  l'heure,  on  constate  l'abolition  des  réflexes 
tendineux  aux  quatre  membres. 

L'intégrité  des  réflexes  cutanés  est  de  règle. 


B.  Phénomènes  bulbaires.  —  a)  Embarras  de  la  parole.  — 
L'embarras  de  la  parole  figure  parmiles  manifestations  précoces 
de  la  maladie  de  Friedreich.  C'est,  de  plus,  \\n  symptôme  qui  ne 
manque  presque  jamais.  Seulement  il  ne  se  présente  pas  tou- 
jours avec  les  mêmes  caractères.  Ainsi,  chez  les  malades  qui 
ont  servi  aux  premières  descriptions  de  Friedreich,  l'embarras 
de  la  parole  consistait  dans  un  balbutiement  qui  allait  en  aug- 
mentant quand  le  sujet  se  mettait  à  parler  un  peu  vite,  au  point 
de  rendre  le  langage  inintelligible.  Et  comme  ce  trouble  de  la 
parolene s'accompagnait  d'aucunegène  des  mouvements  simples 
de  la  langue,  Friedreich  y  avait  vu  une  conséquence  de  l'in- 
coordination motrice,  une  conséquence  de  l'ataxie  de  la 
langue. 

A  vrai  dire,  le  trouble  du  langage  se  présente  d'ordinaire 
avec  les  mêmes  caractères  que  dans  les  cas  de  sclérose  en 
plaques;  c'est-à-dire  que  les  malades  parlent  lentement,  d'une 
voix  monotone,  en  scandant  les  mots,  comme  c'était  le  cas 
chez  la  malade  que  je  vous  ai  présentée,  et  comme  je  vous  en 
montrerai  d'autres  exemples  dans  un  instant. 

* 

b)  Nystagmus.  —  On  entend  par  là,  des  mouvements  oscil- 
latoires exécutés  par  les  yeux  aux  repos  [nijstagmus  statique), 
ou  quand  le  regard  se  déplace,  soit  dans  le  sens  horizontal,  soit 


342         CLINIQUE     DES     3IALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

dans  le  sens  vertical  [nystagmus  dynamique).  Dans  les  cas  de 
maladie  de  Friedreich,  il  est  exceptionnel  que  le  nystagmus  se 
manifeste  pendant  que  les  yeux  sont  au  repos.  Habituellement, 
le  nystagmus,  exclusivement  dynamique,'  est  à  la  fois  bilatéral 
et  transversal.  On  va  vous  rendre  témoins  du  phénomène,  chez 
deux  des  quatre  malades  qu'il  me  reste  à  vous  présenter.  Vous 
voyez  que,  pour  le  mettre  en  évidence,  il  suffit  d'immobiliser 
la  tête  du  sujet  et  de  lui  faire  suivre  ensuite  des  yeux  un  doigt 
promené  horizontalement  dans  le  champ  visuel,  ou  de  faire 
simplement  fixer  au  malade  un  objet  situé  dans  les  parties  laté- 
rales du  champ  visuel.  Quelquefois,  cependant,  il  faut  recourir 
à  de  véritables  subterfuges,  pour  dépister  le  nystagmus  ;  il  faut 
au  préalable  troubler  l'équilibre  du  patient,  avant  d'aller  à  la 
lecherche  de  ce  signe.  Dans  mes  conférences  de  l'hôpital  Lari- 
boisière,  j'ai  déjà  eu  l'occasion  de  signaler  le  cas  de  deux  ma- 
lades chez  lesquels  on  ne  faisait  apparaître  le  nystagmus 
qu'après  avoir  imprimé  à  leur  corps  un  mouvement  de  rotation 
de  trois  ou  quatre  tours  ;  vous  avez  vu  qu'il  en  était  de  même 
chez  notre  première  malade.  Au  surplus,  rappelez-vous-le  bien, 
dans  les  cas  de  maladie  de  Friedreich  le  nystagmus  est  une 
manifestation  à  la  fois  tardive  et  inconstante.  Je  vous  rappelle 
aussi  que  ce  phénomène  figure  dans  la  symptomatologie  de  la 
sclérose  en  plaques  et  dans  celle  des  affections  cérébelleuses. 
La  règle  est  que  ce  soit  l'unique  manifestation  oculaire 
qu'on  observe  dans  les  cas  de  maladie  de  Friedreich.  Gravez- 
vous  bien  dans  l'esprit  que  les  multiples  manifestations  qu'on 
observe  du  côté  des  yeux,  dans  les  cas  de  tabès  vrai,  —  les 
paralysies  des  muscles  extrinsèques,  avec  leur  caractère  habi- 
tuel de  dissociation,  les  troubles  oculo-pupillaires  (inégalité  de 
dilatation  des  pupilles,  myosis,  mydriase,  signe  d'Argyll- 
Robertson),  les  altérations  du  fond  de  l'œil,  qui  se  traduisent 
par  une  amblyopie  allant  jusqu'à  l'amaurose  complète,  —  sont 
étrangères  à  la  symptomatologie  de  l'ataxie  héréditaire.  Tout  à 
riieure,  j'aurai  à  revenir  sur  ce  point,  à  propos  du  diagnostic 
différentiel. 


C.   Bê formation  de   la  colonne   vertébrale  et  des  pieds.  — 
La  déformation  de  la  colonne  vertébrale  avait  déjà  été  signalée 
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par  Friedreich.  Chez  cinq  des  neuf  malades  dont  les  observations 
figurent  dans  ses  différents  mémoires,  Friedreich  avait  remar- 
qué l'existence  d'une  scoliose  du  segment  dorsal,  à  convexité 
dirigée  à  droite;  voire  que,  chez  l'un  de  ces  malades,  la  dévia- 
tion de  la  colonne  vertébrale  avait  précédé  l'apparition  de 
l'ataxie  aux  membres.  C'est  ce  qui  a  eu  lieu  également  chez  la 
sœur  de  la  malade  que  je  vous  ai  présentée. 

Il  .s'agit  effectivement  d'une  manifestation  précoce  et,  ajou- 
terai-je,  d'une  manifestation  à  peu  près  constante.  Cependant, 
chez  un  de  nos  malades  ici  présents,  dont  je  vous  ferai  connaî- 
tre l'histoire  tout  à  l'heure,  on  ne  constate  pas  de  scoliose. 

On  en  peut  dire  autant  d'une  certaine  déformation  des  pieds, 
dont  la  constatation,  chose  étonnante,  avait  échappé  à  Fried- 
reich. C'est  dans  cet  hospice,  dans  le  service  de  mon  prédéces- 
seur Charcot,  que  cette  manifestation  delà  maladie  de  Friedreich 
a  été  observée  et  étudiée  pour  la  première  fois.  Vous  allez  la 
retrouver  chez  trois  des  cinq  malades  ici  présents. 

Vous  voyez  qu'il  s'agit  d'une  déformation  caractérisée  par 
une  voussure  exagérée  de  la  face  plantaire,  par  une  saillie  cor- 
rélative de  la  face  dorsale,  etparunehyperextension  des  doigts 
de  pied,  qui  atteint  son  maximum  au  gros  orteil.  Tout  cela  peut 
se  résumer  par  ces  mots  :  Pied  bot  varus  équin,  avec  hyperex- 
tension  des  orteils. 

On  a  prétendu  que  cette  déformation  s'efface  en  majeure 
partie  lors  de  la  station  verticale. 

On  a  prétendu  aussi  que  cette  déformation  était  la  consé- 
quence d'une  atrophie  des  muscles  de  la  région  antéro-interne 
de  la  jambe,  innervés  par  les  péroniers.  Or  chez  nos  malades, 
on  ne  constate  nulle  trace  d'une  atrophie  de  ces  muscles; 
d'autre  part  l'examen  électrique  de  ceux-ci  a  donné  des  résul- 
tats qui  permettent  d'écarter  le  soupçon  d'une  atrophie  latente, 
échappant  à  l'inspection  et  à  la  palpation. 


En  dehors  de  ces  manifestations  cardinales,  je  n'ai  plus  à 
vous  signaler  que  des  symptômes  et  des  caractères  d'importance 
secondaire. 
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D.  Troubles  de  V innervation  sécrétoire  et  vaso-motrice.  — 
Dans  un  certain  nombre  d'observations  on  trouve  signalés  des 
troubles  sécrétoires,  tels  que  sueurs  profuses,  polyurie,  sialor- 
rée,  flux  diarrhéique,  gastrorrée.  Friedreicli  avait  déjà  men- 
tionné les  troubles  de  cette  catégorie,  dans  la  description  qu'il 
nous  a  donnée  de  la  maladie  qui  porte  son  nom. 

Chez  une  de  ses  malades  il  a  observé  également  des  accès 
de  palpitation,  de  la  tachycardie. 

On  observe  encore  des  éruptions  furonculeuses,  érythéma- 
theuses,  sudorales. 


E.  Troubles  de  la  sensibilité.  —  Des  troubles  de  la  sensibilité 
subjective  ne  manquent  presque  jamais,  dans  la  maladie  de 
Friedreich.  Ce  sont  surtout  des  douleurs  fulgurantes,  qui 
siègent  aux  membres  inférieurs,  ou  encore  des  douleurs  fixes, 
des  sensations  de  brûlure,  qui  siègent  au  niveau  ou  au  voisi- 
nage d'une  jointure,  dans  le  dos,  dans  l'urèthre.  Les  phéno- 
mènes de  paresthésie,  engourdissement,  fourmillements,  sont 
encore  plus  fréquents  que  les  douleurs  proprement  dites. 

Il  est  couramment  admis,  et  cette  opinion  se  trouve  expri- 
mée dans  tous  les  classiques,  que  les  troubles  de  la  sensibilité 
objective  sont  étrangers  à  la  maladie  de  Friedreich.  L'observa- 
tion clinique  démontre  cependant  que  si  les  troubles  de  la  sen- 
sibilité cutanée,  si  polymorphes  et  si  fréquents  dans  les  cas  de 
tabès  dorsalis,  manquent  habituellement  dans  la  maladie  de 
Friedreich,  il  n'est  pas  rare  de  les  rencontrer  à  une  période 
avancée.  Seulement  ils  n^existent  que  sous  une  forme  ébauchée. 
Bref,  on  peut  dire  que  les  troubles  objectifs  de  la  sensibilité  su- 
perficielle ne  jouent  qu'un  rôle  très  effacé  dans  la  symptomato- 
logie  de  la  maladie  de  Friedreich.  Sous  ce  rapport,  cette  mala- 
die fait  contraste  avec  le  tabès  dorsal. 

Au  dire  de  la  plupart  des  auteurs,  il  en  serait  de  même  pour 
ce  qui  concerne  les  troubles  de  la  sensibilité  profonde.  Or 
M.  Frenkel,  en  examinant  avec  attention  quelques  malades  en 
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traitement  dans  nos  salles  et  qui  étaient  précisément  atteints 
de  l'affection  qui  nous  occupe,  a  constaté  chez  quelques-uns 
une  légère  diminution  de  la  sensibilité  articulaire,  qui  n'af- 
fectait pas  également  toutes  les  jointures.  Je  vous  rendrai 
témoins  tout  à  l'heure  de  cette  anesthésie  articulaire,  sur  un 
des  malades  qu'il  me  reste  à  vous  présenter. 


F.  Troubles  de  V appareil urinaire.  —  L'incontinence  d'urine, 
qui  existe  chez  trois  de  nos  malades,  s'observe  avec  une  fré- 
quence relativement  grande,  dans  les  cas  de  maladie  de  Frie- 
dreiclî.  Elle  peut  être  une  manifestation  précoce,  ainsi  qu'il  est 
arrivé  chez  un  de  nos  sujets. 

Enfin,  un  autre  caractère  négatif  qu'il  y  a  lieu  de  faire  res- 
sortir, en  raison  des  relations  qu'on  a  prétendu  exister  entre 
la  maladie  de  Friedreich  et  le  tabès  dorsalis,  consiste  dans 
l'absence  habituelle  de  troubles  psychiques  et  cérébraux. 


XIX 

LA    MALADIE    DE    FRIEDREICH 

FORME    INTÉGRALE    ET    FORMES   FRUSTES 

{Suite.) 


Sommaire.  —  L'étude  de  la  forme  intégrale  de  la  maladie  de  Friedreich  va  être 
complétée  par  celle  des  principales  formes  frustes. 

Formes  frustes.  —  Premier  exemple  clinique.  —  Il  est  remarquable  par  l'absence 
du  nystagmus  et  l'absence  du  pied  bot.  —  Les  troubles  du  mouvement,  de  la 
statique,  de  la  réflectivité,  de  la  sensibilité,  de  la  parole,  des  fonctions  uri- 
naires,  constituent  un  ensemble  symptomatique  qui  justifie  le  diagnostic  de 
maladie  de  Friedreich.  — Deuxième  exemple  clinique. —  Il  est  remarquable  par 
l'absence  du  nystagmus  et  l'absence  de  pied  bot,  par  l'existence  d'une  diplo- 
pie  et  d'une  hyperesthésie  cutanée.  —  Troisième  exemple  cli7iique.  —  Il  se 
distingue  par  l'absence  de  scoliose.  —  Quatrième  exemple  clinique.  — Il  se  dis- 
tingue par  l'absence  de  l'embarras  de  la  parole  et  par  l'adjonction  du  signe 
d'Argyll  aux  manifestations  propres  de  la  maladie  de  Friedreich.  —  Antécédents 
héréditaires  :  le  malade  est  fils  d'un  paralytique  général.  —  Antécédents  per- 
sonnels. —  Évolution  de  la  maladie  :  contamination  syphilitique  intercurrente. 
—  État  actuel.  —  Ce  qu'il  faut  entendre  par  formes  insolites  de  la  maladie  de 
Friedreich.  —  Cette  affection  a  des  traits  communs  avec  le  tabès  dorsal,  la  sclé- 
rose en  plaques  et  l'ataxie  cérébelleuse. 

Diagnostic  différentiel.  —  A.  Tabès  dorsalis.  — Les  traits  communs  se  réduisent  à 
l'incoordination  motrice,  à  l'abolition  du  phénomène  du  genou,  aux  douleurs 
fulgurantes  ;  le  tabès  vrai  débute  rarement  par  l'incoordination  motrice.  — 
Tableau  des  principaux  caractères  différentiels.  —  B.  Sclérose  en  plaques.  — 
Les  manifestations  communes  sont  représentées  par  l'embarras  de  la  parole, 
le  nystagmus  et  le  tremblement  intentionnel.  —  Tableau  des  caractères  diffé- 
rentiels. —  C.  Ataxie  cérébelleuse.  —  Ce  n'est  pas  ime  maladie,  c'est  un  sym- 
ptôme de  certaines  lésions  cérébelleuses.  —  Elle  diffère  essentiellement  de 
l'ataxie  du  tabès.  —  Elle  n'est  pas  influencée  par  l'occlusion  des  yeux.  —  Elle 
épargne  le  plus  souvent  les  membres  inférieurs.  — Elle  s'accompagne  d'autres 
manifestations  cérébelleuses. 


MALADIE     DE     FRIEDREICH.  347 

Pronostic  et  Traitement.  —  Le  pronostic  quoad  vitam  n'est  pas  grave;  la  mala- 
die est  incurable.  —  Le  traitement  est  purement  symptomatique  ;  la  suspen- 
sion a  donné  de  bons  résultats. 


Messieurs, 

Formes  frustes.  —  Je  vous  ai  exposé  les  caractères  cli- 
niques de  la  forme  intégrale  de  la  maladie  de  Friedreich, 
après  vous  avoir  présenté  un  malade  qui  réalisait  cette  moda- 
lité de  la  maladie  en  question. 

Il  me  reste  à  vous  présenter  quelques  malades  qui  vont 
vous  fournir  des  exemples  de  formes  frustes  de  cette  même 
affection. 

Un  élément  symptomatique  sans  lequel  il  n'y  a  pas,  si  je 
puis  m'exprimer  ainsi,  de  maladie  de  Friedreich,  c'est  l'incoor- 
dination motrice,  donnant  lieu  aux  troubles  de  la  déambula- 
tion  et  de  la  préhension,  que  vous  connaissez,  avec  ce  double 
caractère  de  la  démarche,  qui  a  valu  à  celle-ci  sa  qualification 
de  tabéto-cérébelleuse,  sans  compter  l'ataxie  statique. 

A  part  cela,  toutes  les  autres  manifestations  de  la  maladie 
peuvent  manquer. 

Voici  par  exemple  deux  malades,  chez  lesquels  on  ne  con- 
state pas  de  nystagmus,  et  cependant  le  diagnostic  de  maladie 
de  Friedreich  ne  me  semble  pas  sujet  à  caution. 


Le  premier  de  ces  deux  malades  est  un  nommé  Fernand  L..., 
âgé  de  15  ans.  Il  est  en  observation  dans  nos  salles  depuis  près 
de  deux  ans. 

Je  ne  trouve  rien  de  particulier  à  signaler  dans  ses  antécé- 
dents héréditaires,  sauf  qu'un  de  ses  frères,  actuellement  âgé 
de  6  ans  et  demi,  a  eu  plusieurs  fois  des  convulsions. 

D'après  les  renseignements  que  nous  avons  recueillis  de  la 
bouche  de  la  mère,  L...  est  né  à  terme,  à  la  suite  d'un  accou- 
chement qui  a  été  facile.  La  première  enfance  s'est  passée  sans 
incident  pathologique  notable,  à  part  une  fluxion  de  poitrine 
que  l'enfant  a  eue  à  l'âge  de  6  mois,  et  qui  a  duré  quinze  jours. 
La  dentition  a  évolué   d'une  façon  normale,  L...  a  appris  à 
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parler  à  l'âge  habituel;  il  a  commencé  à  marcher  vers 
\  14  mois.  Vers  l'âge  de  2  ans,  il  marchait  et  courait 
comme  les  autres  enfants  de  son  âge,  mais  il  faisait  des 
chutes  fréquentes.  La  mère  les  attribuait  à  la  paresse 
^  et  à  la  nonchalance.  Mais  bientôt  elle  fut  frappée  de  ce 
que  l'enfant  se  tenait  mal,  de  ce  qu'il  était  maladroit 
de  ses  membres,  de  ce  qu'il  n'avait  pas  de  force  dans 
les  mains  et  dans  les  jambes.  A  plusieurs  reprises,  L... 
a  eu  des  bronchites;  à  l'âge  de  3  ans,  il  a  contracté  la 
coqueluche.  Depuis  lors,  sa  santé  générale  est  restée  sa- 
tisfaisante .  Je  note  encore  qu'à  l'âge  de  7  ans  il  a  fait  une 
chute  sur  la  tète,  qui  n'a  pas  laissé  de  suites  apparentes. 

V  C'est  la  persistance  des  troubles  de  la  motilité,  qui 

a  déterminé  la  mère  à  nous  amener  l'enfant,  à  la  fin 
de  juillet  189o.  L...  avait  alors  13  ans.  C'était  un  gar- 
çon d'aspect  chétif,  légèrement  voûté,  qui   portait  la 

\  tête  en  avant.  A  la  première  inspection  de  son  torse, 
nous  avons  été  frappés  de  l'existence  d'une  scoliose 
dorsale,    à  convexité   dirigée  à  droite.  En  outre,   les 

>      quatre  membres  étaient   agités  par  des   mouvements 

^  choréiformes.  Quand  il  se  tenait  debout,  L...  oscillait 
continuellement,  sans  qu'il  en  résultât  une  imminence 
de  chute.  Bref,  il  se  maintenait  en  état  d'équilibre  in- 
stable ;  mais  sitôt  qu'il  fermait  les  yeux,  les  oscillations 
s'accentuaient,  et  le  malade  serait  tombé  inévitable- 
ment si  on  ne  l'avait  soutenu. 

En  marchant,  L...  lançait  les  jambes  en  avant;  il 
ramenait  le  pied  en  contact  avec  le  sol,  en  deux  temps, 
par  le  talon  d'abord,  puis  par  la  pointe.  La  démarche 
était  très  nettement  titubante,  voici  du  reste  le  tracé 
(fig.  72)  recueilli  d'après  la  méthode  des  empreintes, 
par  M.  Richer.  De  plus,  quand  il  tournait  sur  lui- 
même,  L...  manifestait  un^grand  embarras,  il  était  sur 
le  point  de  tomber.  Aussi  bien  il  nous  racontait  qu'il 
lui  arrivait  souvent  de  choir  parce  que  ses  jambes  se 
dérobaient  sous  lui;  et  cependant,  la  force  musculaire 
était  entièrement  conservée  dans  les  membres  infé- 
rieurs. Les  réflexes  rotuliens  étaient  totalement  abolis. 
Vous  allez  voir  qu'aux  membres  supérieurs,  l'incoordina- 
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tion  motrice  se  manifeste  d'une  façon  très  nette,  lorsque  le 
malade,  privé  du  secours  de  la  vue,  cherche  à  atteindre  le  but 
qu'on  lui  assigne.  Il  lui  est  impossible  d'atteindre  ce  but  du 
premier  coup  ;  il  n'y  arrive  que  par  voie  de  tâtonnement.  Vous 
voyez  aussi  que  le  malade  ne  peut  maintenir  ses  membres 
supérieurs  au  repos,  dans  une  attitude  fixe. 

Quant  au  reste,  la  force  musculaire  est  conservée  aux 
membres  supérieurs  et  aux  membres  inférieurs.  Ainsi,  à 
l'épreuve  dynamométrique,  la  main  droite  donne  22,  et  la  main 
gauche  20. 

La  sensibilité  objective,  considérée  sous  ses  différents  modes, 
est  normale  sur  toute  la  surface  du  corps. 

La  sensibilité  musculaire  est  légèrement  émoussée. 

En  fait  de  troubles  subjectifs  de  la  sensibilité,  le  malade 
éprouve  par  moments  des  douleurs  fulgurantes,  elles  partent 
des  genoux  et  irradient  vers  les  pieds. 

Du  côté  des  yeux,  on  ne  note  rien  d'anormal,  pas  de  troubles 
oculo-pupillaires,  pas  de  trace  d'une  paralysie  des  muscles 
extrinsèques,  pas  de  diminution  de  l'acuité  visuelle.  Ainsi  que 
vous  avez  pu  vous  en  rendre  compte  tout  à  l'heure,  il  n'existe 
pas  de  nystagmus  chez  ce  malade.  Il  n'existe  pas  non  plus  de 
déformation  bien  apparente  des  pieds. 

L'examen  des  autres  sens  ne  nous  a  donné  que  des  résul- 
tats normaux. 

Vous  remarquerez  ensuite,  que  le  malade  parle  d'une  voix 
monotone,  traînante,  et  qu'il  scande  les  mots;  par  moments, 
il  éprouve  un  certain  embarras  à  articuler.  A  côté  de  cela,  on 
ne  constate  aucun  désordre  cérébral;  le  malade  paraît  être 
assez  intelligent. 

A  son  entrée  dans  le  service,  il  y  a  de  cela  deux  ans,  le 
malade  avait  de  l'incontinence  d'urine.  Aujourd'hui  on  ne 
constate  plus  de  troubles  viscéraux. 

Voilà  bien,  je  vous  le  répète,  un  ensemble  symptomatique 
qui  justifie  et  impose  le  diagnostic  de  maladie  de  Friedreich. 

* 

*    * 

On  en  peut  dire  autant  du  cas  de  cette  autre  malade, 
Blanche  M...,  une  jeune  femme  actuellement  âgée  de  32  ans, 
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chez  laquelle  nous  constatons  tout  au  plus  une  ébauche  de  nys- 
tagmus  dynamique,  avec  delà  diplopie:  ce  dernier  phénomène 
est  aussi  rare,  dans  les  cas  de  maladie  de  Friedreich,  qu'il  est 
fréquent  dans  les  cas  de  tabès  dorsal. 

Le  père  de  cette  jeune  femme  est  alcoolique  de  vieille  date; 
la  mère  a  toujours  été  bien  portante.  Elle  a  deux  sœurs  et  un 
frère  qui  se  portent  bien.  Toutefois  sa  sœur  cadette  a,  par  mo- 
ments, le  corps  traversé  par  des  secousses  brusques  qui  ne  sont 
pas  sans  inspirer  des  inquiétudes  à  la  mère.  Nous  n'avons  pu 
recueillir  de  renseignements  précis  sur  la  santé  des  grands-pa- 
rents et  des  collatéraux  de  la  malade.  Jamais,  du  reste,  celle-ci 
n'a  entendu  parler  d'une  maladie  nerveuse  dont  aurait  été 
atteint  quelque  membre  de  sa  famille. 

Blanche  M...  est  née  à  terme;  elle  a  appris  à  marcher  à 
l'âge  habituel.  A  deux  ans,  elle  a  fait  une  maladie  qui  l'a  tenue 
souffrante  pendant  près  de  douze  mois,  mais  dont  elle  ignore  le 
nom  et  la  nature.  Elle  a  continué  ensuite  à  se  développer  d'une 
façon  régulière;  on  ne  remarquait  rien  d'anormal  dans  ses 
allures,  quand  elle  marchait,  quand  elle  courait.  A  six  ans,  elle 
a  eu  la  fièvre  typhoïde;  à  la  suite  de  cette  maladie,  elle  a  été 
prise  d'une  certaine  difficulté  à  prononcer  les  mots. 

Elle  a  fréquenté  l'école  jusqu'à  l'âge  de  lo  ans;  elle  a  appris 
à  lire,  à  écrire,  à  compter,  pas  assez  pour  obtenir  son  certificat 
d'études.  Elle  a  été  réglée  à  15  ans,  depuis  lors  elle  voit  jusqu'à 
deux  et  trois  fois  par  mois.  Elle  n'a  jamais  eu  d'enfant,  ni  fait 
de  fausse  couche. 

Le  début  de  la  maladie  actuelle  a  coïncidé  avec  une  atteinte 
de  chlorose;  la  malade  avait  alors  de  lo  à  16  ans.  Elle  a  été 
prise  d'une  faiblesse  dans  les  membres  inférieurs,  et  sa  démar- 
che est  devenue  titubante.  Puis,  à  une  époque  que  la  malade 
ne  peut  préciser,  la  faiblesse  et  la  maladresse  ont  envahi  les 
membres  supérieurs.  Les  troubles  de  la  motilité  sont  allés  en 
s'accentuant.  En  1894,  il  s'y  est  associé  de  la  diplopie. 

Blanche  M...  a  été  admise  dans  le  service  le  13  septembre 
189o.  La  première  chose  qui  a  frappé  les  personnes  qui  l'ont 
examinée,  tandis  qu'elle  était  au  repos,  assise  sur  une  chaise, 
c'étaient  des  mouvements  brusques,  qui,  par  intervalles,  agi- 
taient ses  membres  inférieurs  et  supérieurs,  ainsi  que  des  gri- 
maces qui  traversaient  la  figure.  Bref,  on  constatait  d'une  façon 
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très  nette  les  mouvements  dits  choréiformes.  Elle  pouvait  se 
lever  sur  commandement,  sans  être  assistée,  mais  elle  avait 
toutes  les  peines  du  monde  à  se  maintenir  en  équilibre  sur  ses 
jambes;  son  corps  oscillait  sans  cesse,  en  tous  sens.  Quand 
elle  ne  se  sentait  pas  un  appui  à  proximité,  il  fallait  la  soutenir 
pour  qu'elle  ne  se  laissât  pas  choir, 

La  malade  ne  pouvait  marcher  seule  ;  quand  on  la  soutenait, 
elle  avançait  en  décrivant  des  zigzags,  comme  une  personne  en 
état  d'ébriété.  Elle  n'avait  d'ailleurs  aucune  sensation  de 
vertige.  La  force  musculaire  était,  à  peu  de  chose  près,  intacte 
dans  les  différents  segments  des  membres  inférieurs.  Ce  désordre 
de  la  marche  tenait  exclusivement  à  l'ataxie,  qui,  du  reste,  se 
manifestait  d'autre  façon,  aux  membres  inférieurs  et  aux 
membres  supérieurs. 

Ainsi,  quand  on  commandait  à  la  malade  d'atteindre  un  but 
fixe  avec  le  pied,  elle  n'y  arrivait  qu'après  avoir  décrit  avec 
son  membre  une  série  d'oscillations.  Il  lui  était  impossible 
également  de  maintenir  une  de  ses  jambes  soulevée,  dans  une 
attitude  fixe;  le  membre  décrivait  des  oscillations  en  tous  sens, 
au  lieu  de  se  tenir  au  repos. 

De  même,  quand  on  commandait  à  la  malade  de  saisir  un 
objet,  tel  qu'une  cuiller,  sa  main  n'allait  pas  droit  au  but,  mais 
avant  de  l'atteindre  elle  décrivait  trois  ou  quatre  zigzags.  Une 
fois  la  cuiller  saisie,  elle  la  portait  à  la  bouche,  en  décrivant 
une  série  d'oscillations  désordonnées. 

Les  réflexes  rotuliens  étaient  abolis;  le  réflexe  pharyngé 
était  conservé. 

Du  côté  des  yeux,  on  a  constalé  d'une  façon  iprécise  Y  absence 
de  nystagmus,  au  repos  du  regard;  n'empêche  qu'il  existait  une 
instabilité  des  globes  oculaires,  en  raison  de  laquelle  ceux-ci 
ne  pouvaient  se  maintenir  pendant  quelques  secondes  dans  les 
positions  extrêmes.  Les  pupilles,  également  dilatées,  réagis- 
saient d'une  façon  normale.  La  malade  se  plaignait  beaucoup 
de  sa  diplopie,  qui  l'empêchait  de  fixer  les  objets.  En  outre  sa 
vue  se  fatiguait  très  vite. 

D'autres  troubles  des  sens,  il  n'en  existait  pas.  Du  côté  de 
la  sensibilité  générale,  on  notait  une  obnubilation  considérable 
des  sensations  tactiles,  douloureuses  et  thermiques,  sur  toute 
la  surface  du  corps,  sans  anesthésie  proprement  dite.  La  malade 
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n'éprouvait  ni  douleurs,  ni  autre  espèce  de  troubles  subjectifs 
de  la  sensibilité.  La  parole  était  à  la  fois  lente,  tremblée  et 
scandée,  comme  dans  les  cas  de  sclérose  en  plaques. 

L'inspection  du  thorax  a  fait  constater  l'existence  d'une 
légère  scoliose  dorsale,  à  convexité  dirigée  vers  la  droite,  et 
dont  la  malade  ne  s'était  pas  aperçue.  On  ne  découvrait  pas  de 
traces  d'un  pied  bot. 

Il  n'existait  pas  non  plus  de  troubles  vésicaux-rectaux,  sauf 
que  la  miction  était  très  impérieuse.  Pas  de  troubles  intellec- 
tuels. 

Ainsi  donc,  diplopie,  absence  de  jiystagmus,  absence  de  pied 
bot,  hypoesthésie  cutanée,  tels  sont  les  caractères  insolites  que 
nous  relevons  dans  le  cas  dont  je  viens  de  vous  entretenir.  Par 
contre,  nous  retrouvons  ici  le  caractère  familial  de  la  maladie, 
caractère  qui  faisait  défaut  chez  le  précédent  malade,  et  qui 
manque  également  chez  les  deux  malades  dont  il  me  reste  à 
vous  entretenir,  ou  du  moins  chez  l'un  d'eux. 


Voici  d'abord  une  jeune  femme  de  28  ans,  Blanche  G..., 
qui  va  nous  mettre  en  présence  du  syndrome  intégral  de  la 
maladie  de  Friedreich,  avec  la  scoliose  en  mom^;  j'ajoute  qu'on 
n'observe  pas  non  plus  chez  elle  ces  mouvements  choréiformes 
qui  sont  habituellement  associés  à  l'incoordination  motrice, 
dans  les  cas  de  maladie  de  Friedreich. 

Cette  jeune  femme  se  trouve  hospitalisée  dans  le  service, 
depuis  le  4  février  1892.  Elle  est  fille  d'un  alcoolique,  qui  boit 
depuis  son  mariage;  sa  mère  est  bien  portante.  Elle  a  deux 
frères  et  une  sœur,  bien  portants;  une  autre  sœur  est  morte  à 
l'âge  de  25  ans,  de  la  fièvre  typhoïde. 

Jeanne  G...  ne  se  souvient  pas  d'avoir  eu  une  maladie  de 
l'enfance.  Vers  l'âge  de  12  ans,  elle  s'est  aperçue  qu'elle  avait 
une  certaine  difficulté  à  courir,  et  qu'elle  se  fatiguait  très  vite. 
A  l'école,  quand  on  faisait  un  exercice  de  dictée  ou  d'écriture, 
elle  avait  de  la  peine  à  suivre  ses  compagnes,  parce  que  ses 
mains  tremblaient.  Depuis  l'âge  de  15  ou  16  ans,  sa  démarche 
est  devenue  très  désordonnée;  les  personnes  de  son  entourage 
lui  disaient  qu'elle  marchait  comme  une  personne  ivre. 
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Un  peu  plus  tard,  vers  l'âge  de  17  ans,  elle  a  été  prise  de 
douleurs  dans  les  poignets,  dans  les  genoux  et  aux  chevilles. 
Ces  douleurs,  qui  revenaient  par  accès,  et  qui  ne  s'accompa- 
gnaient d'aucune  tuméfaction  articulaire,  duraient  plusieurs 
heures  ;  elles  n'étaient  pas  assez  violentes  pour  l'obliger  à  garder 
le  lit.  Par  moments,  elle  a  éprouvé  également  des  sensations  de 
constriction  thoracique.  De  temps  à  autre,  elle  était  prise  de 
secousses  dans  la  nuque  et  à  la  face,  qui  déterminaient  des 
mouvements  brusques  de  la  tête. 

En  même  temps  la  voix  est  devenue  sourde,  comme  voilée. 
Du  côté  des  yeux  et  de  la  vue,  la  malade  n'a  rien  remarqué 
d'anormal. 

Elle  a  été  réglée  pour  la  première  fois  à  l'âge  de  19  ans.  A 
cette  époque,  les  désordres  moteurs  se  sont  aggravés  ;  la  marche 
est  devenue  très  difficile.  La  malade,  qui  ne  pouvait  plus  faire 
que  quelques  pas  dans  sa  chambre,  en  s'appuyant  au  lit,  a  dû 
renoncer  à  tout  travail.  En  même  temps  elle  est  devenue  sujette 
à  des  sensations  anormales  dans  les  membres:  sensations  d'aga- 
cement et  de  rongement  dans  les  jambes  et  dans  les  chevilles, 
de  brisement  dans  les  membres  supérieurs.  Elle  avait  des 
besoins  fréquents  d'uriner  ;  les  mictions  n'étaient  pas  doulou- 
reuses. 

Au  moment  de  son  entrée  à  la  Salpêtrière,  la  malade  pou- 
vait encore  marcher,  quoique  très  difficilement;  elle  se  pro- 
menait dans  les  cours,  comme  une  personne  ivre.  Voici  les 
principaux  résultats  de  l'examen  dont  elle  a  fait  l'objet  à  cette 
époque. 

La  force  musculaire  était  bien  conservée  aux  membres.  Il 
n'existait  pas  de  troubles  de  la  sensibilité  objective,  pas  de 
perte  du  sens  musculaire,  pas  de  perte  de  la  notion  des  jambes. 
A  l'exploration  de  la  motilité  aux  membres  inférieurs,  la 
malade  étant  dans  le  décubitus  dorsal,  on  n'a  pas  constaté 
d'incoordination  proprement  dite;  les  jambes  exécutaient  sim- 
plement des  oscillations  en  tous  sens,  quand  la  malade  les 
tenait  au-dessus  du  lit  (ataxie  statique). 

La  malade  marchait  à  petits  pas,  en  se  retenant  aux  meubles  ; 
elle  détachait  difficilement  le  pied  du  sol,  mais  elle  ne  lançait 
pas  les  jambes  en  l'air;  par  contre  elle  frappait  le  sol  du  talon. 
La  démarche  était  surtout  vacillante  et  titubante,  et  la  titu- 
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bation  s'accentuait 
quand  G...  fermait 
les  yeux.  Enfin 
quand  elle  lâchait 
son  point  d'appui, 
elle  perdait  immé- 
diatement l'équi- 
libre, et  elle  serait 
tombée  si  on  ne  l'a- 
vait retenue.  Vous 
avez  devant  les  yeux 
le  tracé  de  marche 
(fig.  73)  qui  a  été 
relevé  chez  cette 
femme,  par  M.  Ri- 
cher. 

Les  réflexes 
rotuliens  étaient 
abolis. 

Les  deux  pieds 
présentaient  une 
déformation  spé- 
ciale :  la  voûte 
plantaire  était 
très  excavée  ;  le 
dos  du  pied  des- 
sinait une  saillie 
exagérée,  les  or- 
teils avaient  subi 
un  redressement 
en  masse,  il  exis- 
tait un  léger  de- 
gré d'équinisme, 
sans  déviation  de 
la  pointe,  en  de- 
hors ou  en  de- 
dans. Les  os  du 

plateau  tibial  étaient  fortement  élargis  (fig.  74  et  75). 
embres  supérieurs,  les  désordres  se  réduisaient  à  des 


Fig.  73 
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troubles  du  mouvement  :  au  moment  de  saisir  un  objet,  la 
main  planait  en  quelque  sorte  au-dessus,  comme  il  arrive  chez 
les  tabétiques  ;  les  doigts  s'écartaient  à  l'excès;  la  main  vacil- 
lait avant  d'atteindre  l'objet.  Avec  cela  la  force  musculaire 
était  intacte. 

La  parole  était  un  peu  lente,  pâteuse,  mais  non  scandée  et 
très  distincte. 

Du  côté  des  yeux,  on  notait  bien  quelques  secousses  nys- 
tagmiformes  dans  les  positions  extrêmes  des  globes  oculaires. 
mais  pas  de  nystagmus,  au  repos  des  yeux. 

On  ne  constatait  pas  non  plus  de  déviation  bien  nette  de  la 
colonne  vertébrale. 

Il  n'existait  pas  de  troubles  de  l'urination. 

La  malade  éprouvait  toujours^  dans  les  mollets  et  les  jambes^ 
ces  mêmes  sensations  d'agacement,  comme  si  on  lui  eût  rongé 
les  chairs,  et  qui  s'accompagnaient  d'un  besoin  de  changer 
sans  cesse  de  position. 

Dans  les  notes  qui  ont  été  recueillies  sur  le  compte  de  la 
malade,  je  trouve  signalé  qu'en  novembre  1895,  sa  démarche 
avait  surtout  le  caractère  dit  cérébelleux,  et  que  la  parole  était 
monotone,  lente,  scandée,  principalement  quand  on  faisait  lire 
la  malade  à  haute  voix.  11  n'y  avait  toujours  pas  de  nystagmus 
au  repos  du  regard.  Il  n'était  survenu  rien  de  nouveau  dans 
l'état  de  la  malade. 

Il  n'y  a  pas  très  longtemps,  G. . .  a  appris,  par  une  de  ses  sœurs 
qui  est  venue  lui  rendre  visite,  qu'un  de  leurs  frères  présen- 
tait les  premières  atteintes  du  même  mal.  Il  lui  est  devenu 
difficile  de  marcher;  il  fait  des  chutes  fréquentes. 

Pour  ce  qui  est  de  l'état  actuel  de  la  malade,  il  ne  diffère  de 
ce  qu'il  était  précédemment  que  par  une  accentuation  de  l'in- 
coordination motrice.  La  marche  est  devenue  presque  impos- 
sible; quand  G...  essaie  d'avancer,  ses  jambes  s'entre-croisent, 
se  dérobent;  même  quand  elle  se  retient  aux  barreaux  du  lit, 
elle  garde  difficilement  l'équilibre.  Au  lit,  il  arrive  souvent  à  la 
malade  de  ne  pas  se  rendre  compte  de  la  position  de  ses  jambes. 
Au  membres  supérieurs,  la  maladresse  a  augmenté,  et  il  est 
devenu  presque  impossible  à  G...  d'exécuter  un  travail  manuel 
quelconque. 
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Enfin  chez  ce  dernier  malade,  un  nommé  Charles  P...,  fils 
d'un  paralytique  général,  nous  allons  constater  l'absence  d'une 
des  manifestations  les  plus  précoces  et  les  plus  constantes  de 
la  maladie  de  Friedreich,  je  veux  dire  l'embarras  de  la  parole; 
avec  cela  nous  allons  lui  trouver  un  signe  qui  est  étranger 
à  la  maladie  de  Friedreich,  le  signe  d'Argyll-Robertson,  aussi 
fréquent  que  précoce  dans  les  cas  de  tabès  dorsalis. 

Charles  P...  est  actuellement  âgé  de  25  ans.  Il  est  hospita- 
lisé à  la  Salpêtrière  depuis  près  d'un  an,  depuis  le  24  juin  1896. 
Dans  les  renseignements  qu'il  nous  a  donnés  sur  ses  antécé- 
dents familiaux  je  relève  ce  détail  :  son  père  est  mort  à  l'âge 
de  44  ans,  en  état  de  paralysie  générale.  La  mère  a  été  sujette 
à  des  évanouissements  assez  fréquents,  jusqu'à  l'âge  de  28  ans  ; 
depuis  lors,  elle  se  porte  bien.  Elle  est  actuellement  âgée  de 
43  ans.  Les  grands-parents  paternels  et  maternels  étaient  des 
gens  de  la  campagne,  d'une  bonne  santé  habituelle. 

Charles  P...  est  l'aîné  de  six  enfants;  quatre  de  ses  frères  et 
sœurs  sont  morts  en  bas  âge,  dont  l'un  à  10  mois,  d'un  épan- 
chement  au  cerveau.  Il  lui  reste  une  sœur,  âgée  de  21  ans,  qui 
n'a  jamais  été  malade  et  qui  est  très  bien  constituée. 

P...  a  été  sujet  aux  bronchites  et  aux  fluxions  de  poitrine,  de 
l'âge  de  2  à  l'âge  de  14  ans;  les  médecins,  dit-il,  l'avaient 
condamné.  A  14  ans,  il  a  eu  mal  à  l'œil  gauche,  pendant  deux 
mois;  de  ce  côté,  les  paupières  se  fermaient  toutes  seules. 

D'après  ses  propres  aveux,  il  a  mené  une  existence  très  dis- 
solue, à  partir  de  l'âge  de  16  ans.  Il  a  commis  surtout  des  excès 
vénériens.  Il  est  devenu  sujet  à  des  sensations  de  brûlure  dans 
l'urèthre,  et  à  des  envies  fréquentes  d'uriner,  ce  dont  il  ne  s'est 
pas  préoccupé  beaucoup  ;  il  ne  semble  pas  qu'il  ait  eu  d'écou- 
lement blennorragique. 

En  juin  1890,  il  lui  est  arrivé  pour  la  première  fois  d'uriner 
au  lit.  En  même  temps,  il  éprouvait  des  douleurs  dans  les  reins 
et  une  grande  lassitude  générale.  Un  médecin,  qu'il  alla  con- 
sulter, lui  prescrivit  du  fer.  II  suivit  cette  prescription  ;  naturel- 
lement l'incontinence  d'urine  n'en  persista  pas  moins. 

Au  mois  de  novembre  de  la  même  année,  le  malade  apprit 
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par  son  tailleur  qu'il  avait  l'épaule  droite  déviée.  Il  se  rappelle 
que  déjà  à  cette  époque  il  ne  pouvait  plus  marcher  droit,  et  qu'il 
manquait  d'aplomb  sur  ses  jambes.  Quelques  mois  plus  tard, 
son  médecin  lui  fit  faire  un  corset,  muni  de  tiges  de  fer,  que  le 
malade  porta  pendant  une  demi-année  environ.  Puis  il  cessa 
tout  traitement  et  il  renoua  sa  vie  déréglée  d'autrefois.  L'incon- 
tinence d'urine,  qui  s'était  atténuée  pendant  quelque  temps, 
reprit  de  plus  belle.  La  vue  se  troubla,  au  point  que  par  ins- 
tants le  malade  ne  pouvait  plus  lire.  Les  oreilles  se  mirent  à 
bourdonner.  Il  est  vrai  que  précédemment  le  malade  avait  eu 
un  eczéma  de  la  face  et  des  oreilles,  et  qu'il  lui  en  était  resté  un 
suintement  par  l'oreille  droite  (otite  médiane). 

En  1893,  P...  fut  sommis  à  un  essai  de  traitement  parla  sus- 
pension, il  s'en  trouva  très  bien,  dit-il.  Malheureusement  il  ne 
put  continuer  longtemps,  en  raison  des  dépenses  que  cela  lui 
occasionnait. 

En  août  1894,  le  malade  a  été  pris  de  douleurs  dans  les 
jambes.  Ces  douleurs,  qu'il  compare  à  une  sensation  de  brû- 
lure, se  sont  reproduites  depuis  lors,  à  des  intervalles  de  temps 
variables. 

A  partir  du  mois  de  mai  suivant,  le  malade  a  eu  toutes  les 
peines  du  monde  à  se  tenir  sur  les  jambes.  Sa  démarche  est 
devenue  saccadée,  pour  me  servir  de  ses  propres  expressions, 
et  un  ébranlement  général  agitait  son  corps.  Parfois  aussi  il 
n'avait  plus  la  sensation  du  contact  du  pied  avec  le  sol. 

Vers  lamême  époque,  il  est  devenu  sujet  àdes  douleurs  dans 
les  bras  et  surtout  dans  les  mains,  douleurs  très  supportables, 
mais  qui  le  gênaient  beaucoup  dans  l'acte  d'écrire;  pour  peu 
qu'il  appuyât  un  peu  sur  la  plume,  sa  main  droite  se  crispait  et 
ne  traçait  plus  qu'un  griffonnage  informe.  Enfin  il  lui  semblait 
qu'il  avait  l'annulaire  de  la  main  droite  comme  paralysé. 

Depuis  longtemps  le  malade  ne  peut  plus  courir  ;  quand  il 
descend  un  escalier,  il  est  obligé  de  prendre  toutes  sortes  de 
précautions,  et  notamment  de  se  retenir  à  la  rampe,  sinon  il 
tomberait. 

En  novembre  1895,  le  malade  s'est  présenté  à  notre  con- 
sultation. Il  a  été  admis  à  suivre  un  traitement  par  l'électricité 
et  par  la  suspension  ;  mais  il  n'a  pu  continuer  longtemps  ce  trai- 
tement, en  raison  de  ses  occupations.  Il  a  été  hospitalisé  dans  le 
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service,  le  24  juin  1896.  Dans  l'intervalle,  il  avait  trouvé  l'oc- 
casion de  contracter  une  blennorragie,  ainsi  qu'une  ulcération 
à  la  verge,  qui  fut  diagnostiquée  chancre  mou  à  l'hôpital  du 
Midi.  Ce  diagnostic  était  erroné.  En  effet,  environ  vingt  jours 
après,  le  malade  s'est  mis  à  perdre  ses  cheveux,  ses  cils,  ses 
moustaches.  Il  a  présenté  sur  la  poitrine  et  sur  le  flanc  droit 
une  éruption  papuleuse,  déteinte  cuivrée.  Il  a  eu  la  voix  enrouée 
et  de  fréquents  maux  de  gorge.  De  plus,  tous  ces  accidents  se 
sont  dissipés  à  la  suite  d'un  traitement  antisyphilitique,  auquel 
le  malade  a  été  soumis.  Il  n'est  donc  pas  douteux  qu'il  avait 
contracté  la  vérole;  j'aurai  sans  doute  l'occasion  de  revenir  sur 
l'importance  de  ce  fait. 

Enfin,  en  mars  1897,  le  malade  a  eu  une  broncho-pneumonie 
qui  a  mis  ses  jours  en  danger,  mais  dont  il  est  actuellement 
rétabli. 


Je  passe  à  l'état  actuel.  Vous  voyez  que  Charles  P... 
est  un  jeune  homme  d'aspect  chétif  ;  il  a  la  face  très  allongée, 
le  menton  très  développé  et  les  yeux  saillants.  Vous  voyez  qu'il 
présente  une  scoliose  très  prononcée  du  segment  dorsal,  avec 
convexité  dirigée  à  droite,  et  que  de  ce  même  côté,  l'omoplate 
fait  une  saillie  exagérée,  tandis  qu'à  gauche,  l'épaule  est  abais- 
sée. Plus  bas,  à  la  région  lombaire,  il  existe  une  scoliose  de 
compensation,  à  convexité  dirigée  à  gauche.  L'ensellure  lom- 
baire est  assez  accentuée. 

Remarquez  ensuite  que  le  malade,  pour  se  tenir  d'aplomb, 
est  obligé  d'écarter  les  jambes;  sitôt  qu'il  ferme  les  yeux,  il  se 
meta  chanceler,  en  d'autres  termes,  il  présente  d'une  façon  très 
nette  le  signe  de  Romberg.  Il  ne  peut  pas  non  plus  se  tenir  sur 
un  seul  pied. 

Vous  voyez  que^  quand  il  marche,  il  titube  d'une  façon  très 
visible.  J'ai  fait  relever  le  tracé  de  sa  ligne  de  marche,  je  l'ai  fait 
placer  devant  vos  yeux  (fig.  76). 

En  outre,  le  malade,  quand  il  avance,  projette  les  jambes  de 
côté,  et  il  talonne  manifestement.  Enfin  il  éprouve  une  cer- 
taine difficulté  à  tourner  sur  lui-même.  Avec  cela,  la  force 


3IALADIE     DE     FRIEDREICH.  359 


musculaire  est  absolument  intacte.  L'abolition  des 
réflexes  patellaires  est  complète,  des  deux  côtés. 

Le  phénomène  de  Fataxie  statique  fait  défaut  aux 
membres  inférieurs  et  aux  membres  supérieurs.  La 
voûte  plantaire  des  deux  pieds  est  affaissée  (pieds  plats). 

Aux  membres  supérieurs,  il  existe  à  peine  des 
traces  d'incoordination  motrice. 


t 


La  force  musculaire  est  intacte  ;  l'épreuve  au  dyna- 
momètre donne  26  des  deux  côtés. 

Le  malade  ne  présente  pas   le  moindre  embarras 
de  la  parole. 

Du  côté  des  yeux,  nous  notons  d'abord  une  ébauche  # 
de  paralysie  des  muscles  extrinsèques,  sous  la  forme 
d'un  léger  ptosis  à  gauche,  et  d'une  non  moins  légère 
parésie  du  droit  externe,  de  ce  même  côté.  Le  malade  n'a 
pas  et  n'a  jamais  eu  de  diplopie.  Les  pupilles  sont 
égales,  mais  elles  ne  réagissent  ni  aux  impressions 
lumineuses,  ni  aux  efforts  d'accommodation;  bref  le 
malade  présente  de  la  façon  la  plus  nette  le  signe  d'Ar- 
gyll-  Avec  cela,  on  constate  chez  lui  des  symptômes  de 
nystagmus  transversal  et  vertical,  c'est-à-dire  que  ses 
globes  oculaires  exécutent  des  oscillations  dans  le  sens 
transversal  et  dans  le  sens  vertical,  lorsqu'on  lui  fait 
promener  le  regard  dans  différentes  directions. 

Lapérioptométrie  a  révélé  un  certain  degré  de  rétré- 
cissement du  champ  visuel,  à  droite. 

Les  autres  sens,  ouïe,  odorat,  goût,  sont  ou  parais- 
sent être  en  état  de  parfaite  intégrité  fonctionnelle. 

Le  malade  ne  présente  pas  non  plus  de  troubles 
objectifs  de  la  sensibilité  superlicielle  et  de  la  sensibi- 
lité profonde,  sauf  un  certain  retard  de  la  perception 
sensitive  à  la  face  antéro-externe  de  la  jambe,  et  un  peu 
d'anesthésie  articulaire.  Je  vous  ai  dit  que  depuis  le  \ 
mois  d'août  1894,  il  avait  eu,  à  diverses  reprises,  des 
douleurs  qui  affectaient  le  caractère  fulgurant.  Dans 
ces  derniers  temps,  ces  douleurs  n'ont  pas  reparu.  p^^  ^^ 

Le  réflexe  rotulien  est  aboli.  On  constate,  de  même, 
l'abolition  des  réflexes  tendineux  aux  membres  supérieurs 


i 
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Le  réflexe  plantaire  est  affaibli;  les  réflexes  crémastériens 
et  cutanés  sont  conservés. 

Le  malade  est  toujours  sujet  à  l'incontinence  d'urine,  qui  se 
reproduit  toutes  les  nuits.  11  ne  souffre  plus  de  la  vessie,  mais 
la  sensation  de  brûlure  dans  l'urèthre  persiste.  L'appétit  sexuel 
est  diminué. 

Depuis  cinq  mois  environ  le  malade  éprouve  une  sorte  de 
spasme  de  la  glotte  :  sa  gorge,  dit-il,  se  resserre  au  point  de 
l'empêcher  de  respirer.  Le  spasme  se  reproduit  par  crises  qui 
éclatent  surtout  dans  les  moments  d'ennui. 


Messieurs,  je  viens  de  vous  présenter  des  exemples  de  formes 
frustes  de  la  maladie  de  Friedreich.  Or  à  côté  de  ces  formes 
frustes  se  placent  les  formes  insolites,  sur  lesquelles  j'appelais 
déjà  l'attention  dans  mes  conférences  de  l'hôpital  Lariboisière. 
Elles  comprennent  des  cas  où,  à  quelques-uns  des  symptômes 
de  la  maladie  de  Friedreich,  se  trouvent  associées  des  mani- 
festations étrangères  à  cette  maladie.  Le  malade  présenté 
en  dernier  lieu  réalise  un  cas  de  ce  genre.  Chez  lui  nous 
trouvons  associé  aux  principaux  symptômes  de  la  maladie  de 
Friedreich  le  signe  cV Argyll-Roberslon,  qui  est  une  des  mani- 
festations les  plus  fréquentes  et  les  plus  précoces  du  tabès  dor- 
salis,  et  qui  n'a  rien  à  voir  avec  la  maladie  de  Friedreich  ;  en 
outre,  il  présente  une  déformation  du  pied,  qu'on  observe  sur- 
tout chez  les  tabétiques.  Or  ces  cas,  que  je  qualifierai  volontiers 
A' hybrides,  sont  loin  d'être  rares.  Déjà  dans  les  conférences 
auxquelles  je  viens  de  faire  allusion,  je  signalai  la  tendance 
qu'on  avait  eu  à  rattacher  à  la  maladie  de  Friedreich  des  cas 
qui  n'avaient  avec  elle  que  certains  traits  communs,  mais  qui 
€n  différaient  à  d'autres  égards.  Cette  remarque  peut  s'appli- 
quer à  un  assez  grand  nombre  des  observations  qui  ont  été 
publiées  depuis  lors. 

* 

En  résumé,  considérée  dans  son  expression  clinique,  la 
maladie  de  Friedreich  se  place   en  quelque   sorte   au   centre 
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d'un  trépied  dont  les  trois  angles  seraient  occupés  par  le 
tahes  dorsalis,  par  la  sclérose  en  plaques,  par  Xataxie  céré- 
belleuse. 

Elle  se  relie  au  tabès,  par  l'incoordination  motrice  et  par 
l'abolition  du  phénomène  du  genou,  manifestations  constantes, 
et  par  les  douleurs  fulgurantes  qu'on  a  observées  dans  un  assez 
grand  nombre  de  cas.  Or  il  ne  faut  pas  perdre  de  vue  que  l'in- 
coordination motrice  aux  membres  inférieurs  est  ordinaire- 
ment la  première  manifestation  apparente  de  la  maladie  de 
Friedreich,  et  celle  qui  frappe  le  plus,  à  première  vue,  aux 
diverses  phases  ultérieures  de  la  maladie. 

Elle  a,  comme  traits  de  ressemblance  avec  la  sclérose  en 
plaques,  l'embarras  de  la  parole,  le  nystagmus,  le  tremblement 
dit  intentionnel,  qui  s'observe  assez  souvent  à  la  période  d'état 
de  la  maladie  de  Friedreich,  l'intégrité  relative  de  la  sen- 
sibilité. 

Une  certaine  ressemblance  avec  l'ataxie  cérébelleuse  lui 
vient  de  l'association  du  nystagmus  au  caractère  titubant  de  la 
démarche. 

Il  y  a  donc  lieu  de  nous  préoccuper  du  diagnostic  différentiel 
de  la  maladie  de  Friedreich  avec  les  trois  affections  susdites. 


DiÂG>;osTic  DIFFÉRENTIEL.  —  a)  Tobes  dorsalis.  —  Rien  que  le 
fait  de  voir  une  maladie  débuter  par  l'incoordination  motrice 
doit  éveiller  vos  soupçons,  et  vous  faire  douter  qu'il  s'agisse 
du  tabès  dorsal  vulgaire.  Ce  mode  de  début  est  fréquent  dans 
les  cas  de  pseudo-tabes,  il  est  extrêmement  rare  dans  les  cas 
de  tabès  vrai;  il  est  constant  dans  la  maladie  de  Friedreich. 
Or,  dans  celle-ci,  les  traits  communs  avec  le  tabès  dorsal  se 
réduisent  à  l'incoordination  motrice  et  à  l'abolition  du  phéno- 
mène du  genou,  auxquels  s'associent  quelquefois  les  douleurs 
fulgurantes,  le  signe  de  Romberg.  Par  contre,  les  caractères  dif- 
férentiels abondent,  ainsi  qu'il  ressort  du  tableau  que  j'ai  fait 
placer  devant  vous,  et  dans  lequel  se  trouvent  récapitulés  ces 
caractères  différentiels. 
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MALADIE     DE     FRIEDREICH 

Maladie  familiale. 

L'hérédité  est  loin  d'être  rare. 

La  maladie  paraît  n'avoir  aucun 
rapport  avec  la  syphilis  (acquise). 
Début  habituel  pendant  la  seconde 


TABES  DORSAL 

Maladie  non  familiale. 

L'hérédité  directe  est  extrême- 
nientrare,si  toutefoiselle  intervient. 

La  syphilis  figure  souvent  dans  les 
antécédents. 

Début  habituel  passé  l'âge  de  20 


enfance,   rarement    passé    l'âge    de       ans,  tout   à  fait  exceptionnel   dans 


20  ans. 
Jamais  de  période  préataxique. 

Embarras  de  la  parole  à  peu  près 
constant  et  précoce. 

jN'ystagmus  fréquent.  Pas  de  trou- 
bles oculo-pupillaires. 

Paralysies  des  muscles  de  l'œil  très 


l'enfance. 

La  période  préataxique  ne  manque 
presque  jamais. 

Embarras  de  la  parole  extrême- 
ment rare  ;  apparition  tardive,  ca- 
ractères dilTérents. 

Pas  de  nystagmus.  Les  troubles 
oculo-pupillaires  sont  extrêmement 
fréquents  et  précoces. 

Les  paralysies  des  muscles  de  l'œil 


rares  et  seulement  à  l'état  d'ébauche.      sont  à  la  fois  fréquentes  et  précoces. 

Les  troubles  de   la  sensibilité  ob-  Les  troubles  delà  sensibilité  objec- 

jective  manquent  presque  toujours;       tive   sont  habituels  et  tieiment  une 
quand  ils  existent,  ils  sont  à  la  fois      place  importante;  ils  sont  à  la  fois 

polymorphes,   très  accusés  et  pré- 
coces. 

Les  douleurs  fulgurantes  sont  très 
fréquentes. 


tardifs  et  de  peu  d'importance. 

Les  douleurs  fulgurantes  sont  assez 
rares. 

L'ataxie  statique  est  constante. 

La  démarche  est  à  la  fois  tabéti- 
que  et  cérébelleuse. 

Scoliose. 


L'ataxie  statique  manque  habituel- 
lement. 

La  démarche  est  exclusivement 
tabétique. 

Pas  de  scoliose,  en  thèse  générale. 


Pied  bot  très  fréquent,  sans  rap-  Pied  bot  assez  rare,    en   rapport 

port  avec  des  altérations  arthropa-  avec  des  altérations  arthropathiques 

thiques  ou  osseuses.  et  osseuses. 

Pas  de  troubles  intellectuels.  Troubles  intellectuels  assez  fré- 
quents. 

Symptomatologie     et      évolution  Symptomatologie  et  évolution  très 

d'une  grande  uniformité.  polymorphes. 


Je  n'ai  pas  fait  figurer  dans  ce  tableau  une  foule  de 
manifestations,  telles  que  les  crises  gastriques,  les  crises 
laryngées,  etc.,  etc.,  qu'on  observe  dans  des  cas  de  tabès  dorsal, 
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et  qui  sont  étrangères  à  la  symptomatologie  de  la  maladie  de 
Friedreich.  Vous  voyez  que  les  caractères  différentiels  se  pré- 
sentent en  foule,  quand  il  s'agit  de  faire  le  diagnostic  entre  ces 
deux  maladies. 


b)  Sclérose  en  plaques.  —  La  maladie  de  Friedreich,  vous 
disais-je,  se  rapproche  de  la  sclérose  en  plaques  vulgaire  par 
l'embarras  de  la  parole,  qui  le  plus  souvent  revêt  les  mêmes 
caractères  dans  les  deux  maladies,  par  le  nystagmus,  par  le 
tremblement  intentionnel  qui,  dans  les  cas  de  maladie  de  Frie- 
dreich, s'associe  assez  souvent  à  l'incoordination  motrice. 

Mais  les  deux  affections  diffèrent  par  leur  mode  de  début, 
par  leur  évolution,  et  par  un  grand  nombre  de  traits  que  j'ai 
opposés  les  uns  aux  autres  dans  cet  autre  tableau  que  voici  : 


MALADIE   DE   FRIEDREICH 

Maladie  franchement  familiale. 

Début  habituel  dans  l'enfance,  ra- 
rement passé  20  ans. 

La  maladie  ne  paraît  avoir  aucun 
rapport  avec  la  syphilis  (acquise). 

La  maladie  ne  débute  jamais  par 
des  accidents  cérébraux. 


La  maladie  débute  par  l'incoordi- 
nation motrice,  celle-ci  se  montre 
d'abord  aux  membres  inférieurs. 


Pas  de  paraplégie  spasmodique. 
Démarche  tabéto-cérébelleuse. 


Abolition  du  phénomène  du  genou 
et  des  autres  réflexes  tendineux. 

Pas  d'amblyopie. 


SCLEROSE    EN    PLAQUES 

Le  caractère  familial  de  la  mala- 
die est  moins  accentué. 
Début  rare  dans  l'enfance. 


La  syphilis  paraît  être  susceptible 
d'engendrer  la  maladie. 

Début  fréquent  par  des  accidents 
cérébraux  (vertiges,  attaques  apo- 
plectiformes,  céphalalgie). 

Pas  d'incoordination  motrice, 
mais  tremblement  provoqué  par  les 
mouvements  intentionnels,  et  qui 
débute  souvent  par  les  membres 
supérieurs. 

Paraplégie  spasmodique  fréquente. 

Pas  de  titubation;  vertige  ou  dé- 
marche paréto-spasmodique. 

Exagération  des  réflexes  tendi- 
neux. 

Amblyopie  assez  fréquente,  avec 
altérations  du  fond  de  l'œil. 
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Pas  de  troubles  de  l'intelligence.  Troubles    démentiels    assez    fré- 

quents. 

Évolution  progressive  et  continue.  Marche  irrégulière,  interrompue 

par  des  temps  d'arrêt,  qui  vont  jus- 
qu'à simuler  des  guérisons. 

Vous  voyez  que  les  caractères  différentiels  abondent  égale- 
ment entre  la  maladie  de  Friedreich  et  la  sclérose  en  plaques. 


Ataxie  cérébelleuse.  —  L'ataxie  cérébelleuse  n'est  pas  une 
maladie;  c'est  une  manifestation  symptomatique  de  certaines 
lésions  cérébelleuses.  Elle  se  distingue  de  l'ataxie  qu'on  observe 
dans  les  cas  de  maladie  de  Friedreich,  en  ce  que,  d'abord,  elle  ne 
se  manifeste  qu'autant  que  le  malade  est  levé.  Elle  se  traduit 
alors  par  l'impossibilité  de  conserver  un  équilibre  stable  dans 
la  station  debout  et  dans  la  marche.  Le  tronc  et  les  jambes  se 
mettent  à  osciller,  comme  il  arrive  chez  un  homme  ivre. 

Cette  démarche  titubante  n'a  rien  de  commun  avec  celle  de 
l'ataxique.  De  plus,  dans  le  cas  d'une  lésion  cérébelleuse, 
l'occlusion  des  yeux  est  sans  influence  sur  le  trouble  de  l'équili- 
bration. 11  est  exceptionnel  que  ces  désordres  moteurs,  qui, 
somme  toute,  n'ont  rien  de  commun  avec  l'ataxie  proprement 
dite,  envahissent  les  membres  supérieurs;  le  plus  souvent  les 
malades  conservent  l'entière  liberté  des  mouvements  de  ces 
membres.  L'abolition  des  réflexes  rotuliens  s'observe  quelque- 
fois, comme  aussi  elle  peut  manquer.  Il  en  est  de  même  du 
nystagmus.  Assez  souvent  les  malades  se  plaignent  d'une 
douleur  qui  siège  au  niveau  de  l'occiput  ou  dans  les  parties 
avoisinantes.  Puis,  quand  l'ataxie  cérébelleuse  est  sous  la 
dépendance  d'une  lésion  en  foyer  telle  qu'une  tumeur,  on 
observe  comme  symptômes  habituels,  des  vomissements,  des 
troubles  de  la  vue  pouvant  aller  jusqu'à  la  cécité  et  qui  sont 
en  rapport  avec  l'œdème  de  la  papille.  Enfin  l'embarras  de  la 
parole,  la  scoliose,  le  pied  bot  sont  étrangers  à  la  symptomato- 
logie  des  affections  cérébelleuses.  Vous  voyez  que  pour  un  mé- 
decin instruit,  une  confusion  entre  l'ataxie  cérébelleuse  et  la 
maladie  de  Friedreich  est  facile  à  éviter. 

Pour  en  finir  avec  ce  qui  est  relatif  au  diagnostic  différentiel 
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de  la  maladie  de  Friedreich,  j'ai  à  vous  mentionner  que,  d'après 
Oppenheim,  la  syphilis  héréditaire  des  centres  nerveux  peut 
se  présenter  sous  des  dehors  qui  font  croire  à  première  vue  à 
un  cas  d'ataxie  héréditaire.  Seulement,  dans  les  cas  de  ce  genre, 
le  développement  rapide  des  accidents  au  début,  leur  évolution 
par  poussées,  avec  rémissions  intercurrentes,  la  fréquence  des 
altérations  du  nerf  optique  et  des  paralysies  des  muscles  de 
l'œil,  les  manifestations  spasmodiques,  les  attaques  apoplecti- 
formcs  et  épileptiformes  sont  autant  de  caractères  étrangers  à 
la  maladie  de  Friedreich,  qui  mettront  un  observateur  attentif 
en  garde  contre  une  confusion. 

Soit  dit  en  passant,  je  réserve  la  question  de  l'hérédo-ataxie 
cérébelleuse  décrite  par  mon  collègue  P .  Marie  comme  une  espèce 
morbide  distincte  de  la  maladie  de  Friedreich.  Je  me  propose 
de  vous  l'exposer  avec  les  développements  qu'elle  comporte. 


Pronostic.  —  Il  me  suffira  de  vous  dire  que  la  durée  moyenne 
de  la  maladie  se  chiffre  par  une  vingtaine  d'années,  qu'elle  peut 
dépasser  quarante  ans,  et  que  jusqu'ici  on  a  toujours  vu  les 
sujets  atteints  de  cette  maladie  succomber  à  une  affection 
intercurrente,  pour  vous  convaincre  de  ce  qu'elle  n'implique 
aucun  danger  immédiat  pour  l'existence.  Son  pronostic,  quoad 
vitam,  n'a  donc  rien  de  grave. 

N'empêche  qu'il  s'agit  d'une  affection  incurable,  et  d'une 
affection  à  marche  progressive,  qui,  tôt  ou  tard,  voue  ceux  qui 
en  sont  atteints  à  l'impotence. 


Traitement.  —  Dans  ces  conditions,  il  ne  saurait  être  question 
de  lui  opposer  qu'un  traitement  purement  symptomatique.  La 
suspension  a  quelquefois  donné  des  améliorations.  Je  ne  sache 
pas  qu'on  ait  essayé  jusqu'ici  le  traitement  par  la  rééducation 
des  muscles,  dans  des  cas  de  maladie  de  Friedreich,  pour  remé- 
dier à  l'incoordination  motrice.  Le  nitrate  d'argent,  expérimenté 
par  le  médecin  qui  a  donné  son  nom  à  la  maladie,  n'a  donné 
que  des  échecs.  On  n'a  pas  été  plus  heureux  avec  les  ressources 
de  l'électrothérapie. 


XX 


TABES   JUVÉNILE    ET    TABES    HEREDITAIRE' 


Sommaire.  —  Exemple  d'une  curieuse  coïncidence  pathologique  chez  le  père  et  le 
fils  ;  relations  nosographiques  du  tabès  dorsal  et  de  la  maladie  de  Friedreich. 

I.  Histoire  clinique  du  père  :  antécédents  familiaux.  —  Début  de  la  maladie  actuelle 

par  une  paralysie  de  la  VI°  paire  et  par  des  attaques  de  monoplégie  du 
bras  gauche.  —  Plus  tard,  hémiplégie  gauche  complète.  —  État  du  malade  au 
moment  où  il  a  été  examiné  à  la  Salpêtrière. 

II.  Histoire  clinique  du  fils  :  antécédents  personnels.  —  Début  de  la  maladie  actuelle 
à  l'âge  de  13  ans,  par  des  désordres  du  mouvement  aux  membres  inférieurs.  — 
Perte  de  la  notion  du  contact  des  objets.  —  Sensation  anormale  dans  les 
pieds.  —  Scoliose  dorsale.  —  Démarche  titubante.  —  Ataxie  aux  membres 
supérieurs.  —  L'occlusion  des  yeux  augmente  les  désordres  du  mouvement.  — 
Troubles  de  la  sensibilité  articulaire.  —  Troubles  de  la  sensibilité  superficielle. 
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d'un  cas  hybride,  qui  emprunte  ses  traits  à  la  fois  au  tabès  dorsal  et  à  la 
maladie  de  Friedreich. 


Messieurs, 

Dans  le  courant  de  cette  année,  à  une  de  mes  consultations 
du  mardi,  j'ai  eu  l'occasion  de  vous  présenter  deux  malades,  le 
père  et  le  fils,  qui  nous  ont  mis  en  face  d'une  coïncidence 
pathologique  aussi  curieuse  que  rare.  En  effet,  le  père  est  indu- 
bitablement atteint  du  tabès  dorsalis.  Quant  au  fils,  qui  est  en 

1.  Leçon  du  18  juin  1897. 
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traitement  dans  nos  salles  et  que  je  vais  vous  présenter  dans 
un  instant,  il  réalise  un  ensemble  de  symptômes  qui,  les  uns,  se 
retrouvent  dans  cette  même  affection,  tandis  que  les  autres 
ressortissent  à  la  maladie  dont  je  vous  ai  entretenus  vendredi 
dernier,  à  la  maladie  de  Friedreich.  Je  vous  rappelle  que  l'on 
confondait  jadis  cette  affection  avec  le  tabès  dorsal,  avec  l'ataxie 
locomotrice  de  Duchenne;  on  prétendait  en  faire  une  forme 
héréditaire  du  tabès. 

Il  s'agit  là,  je  vous  le  répète,  d'une  coïncidence  pathologique 
aussi  curieuse  que  rare;  elle  va  me  fournir  l'occasion  de  vous 
exposer  deux  questions  dont  l'une  est  encore  fort  controversée 
et  l'autre  très  insuffisamment  connue  : 

La  première  a  trait  au  rôle  de  l'hérédité  dans  l'étiologie  du 
tabès  dorsalis. 

La  seconde  concerne  l'histoire  du  tabès  infantile  et  juvénile, 
du  tabès  vrai,  survenant  chez  des  enfants  et  des  adolescents, 
éventualité  extrêmement  rare,  je  vous  en  fournirai  la  preuve. 

Avant  de  vous  mettre  au  courant  de  l'histoire  de  nos  deux 
malades,  je  désire,  en  quelques  mots,  mettre  au  point  la  pre- 
mière de  ces  deux  questions,  celle  qui  a  trait  au  rôle  de  l'héré- 
dité dans  le  développement  du  tabès  dorsalis.  Je  vous  rappel- 
lerai donc  qu'il  y  a  plus  de  quarante  ans,  Friedreich  a  décrit 
l'atTection  à  laquelle  il  a  donné  son  nom,  et  dont  j'ai  étudié 
l'histoire  clinique  vendredi  dernier.  Cette  affection,  je  vous 
l'ai  déjà  dit,  se  présentait  sous  les  traits  d'une  maladie  essen- 
tiellement/«mz7z«/e.  Vous  savez  qu'on  donne  cette  qualification 
à  des  maladies  qui  frappent  plusieurs  membres  et  plusieurs 
générations  d'une  même  famille,  et  qui  apparaissent  dès  lors, 
comme  le  fruit  de  l'hérédité  morbide.  En  raison  de  ce  caractère 
familial,  et  aussi  en  considération  de  ce  que  l'incoordination 
motrice  constituait  son  symptôme  dominant,  la  maladie  décrite 
par  Friedreich  fut  d'abord  considérée  comme  une  forme  héré- 
ditaire du  tabès  dorsal,  comme  une  forme  héréditaire  de  l'ataxie 
locomotrice  progressive  de  Duchenne;  de  là  le  nom  d'  «  ataxie 
héréditaire  »,  qui  lui  fut  donné  pendant  quelque  temps. 

Cette  manière  de  voir  était  erronée;  là-dessus  tout  le  monde 
est  aujourd'hui  d'accord.  J'ai  contribué,  pour  ma  part,  à 
redresser  cette  erreur.  Dès  1885,  dans  mon  article  :  Tares  dor- 
salis, du  Dictionnaire  encyclopédique  des  Sciences  médicales^ 
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j'ai  consacré  un  chapitre  spécial  à  l'affection  décrite  par  Fried- 
reich.  J'ai  insisté  sur  la  nécessité  de  séparer  du  tabès  dorsalis, 
cette  prétendue  forme  héréditaire  d'ataxie;  j'ai  conclu  qu'il  y 
avait  lieu  d'en  faire  une  maladie  à  part,  une  entité  clinique. 
J'avais  même  pris  soin  d'ajouter  ces  lignes,  que  je  tiens  à  sou- 
ligner aujourd'hui  :  c'est  qu'il  ne  suffit  pas  qu'un  malade  soit 
devenu  ataxique  de  par  l'hérédité,  pour  qu'on  soit  autorisé  à 
assimiler  son  cas  aux  faits  décrits  par  Fricdreich. 

Je  vous  répète  que  la  doctrine  de  l'autonomie  de  la  maladie 
de  Friedreich  est  acceptée  sans  conteste,  depuis  bien  des  années. 
Une  fois  que  cette  doctrine  a  eu  pris  corps,  on  a  procédé  à  la 
revision  des  cas  d'ataxie  héréditaire.  Il  s'est  fait  voir  que  la 
grande  majorité  de  ces  cas  se  rattachaient  à  la  maladie  de  Fried- 
reich, qu'ils  n'avaient  rien  de  commun  avec  l'ataxie  locomo 
trice  progressive  de  Duchenne,  avec  le  tabès  dorsalis.  Du  même 
coup  la  transmission  directe  (hérédité  similaire)  du  tabès  nous 
est  apparue  comme  une  éventualité  très  rare  ;  à  peine  trouve- 
t-on  encore  à  en  citer  trois  ou  quatre  exemples  plus  ou  moins 
authentiques.  Quelques  auteurs  vont  jusqu'à  nier  ou  mettre  en 
doute  ce  mode  de  transmission  du  tabès.  Pour  ceux-là  l'héré- 
dité n'interviendrait  jamais  que  par  voie  indirecte,  dans  le 
développement  du  tabès.  Sans  compter  que  l'importance  de 
cette  hérédité  indirecte  a  été  très  diversement  appréciée  par 
différents  auteurs;  je  vous  édifierai  à  cet  égard. 

Quoi  qu'il  en  soit,  vous  êtes  maintenant  à  même  de  conce- 
voir l'intérêt  exceptionnel  qui  s'attache  à  l'étude  de  nos  deux 
malades.  Je  vais  vous  mettre  rapidement  au  courant  de  leur 
histoire,  avant  de  discuter  les  opinions  qu'on  peut  émettre  rela- 
tivement au  genre  de  coïncidence  pathologique  que  nous  con- 
statons chez  eux. 

*  * 

I.  —  Parlons  d'abord  du  père.  Fils  d'alcoolique,  il  s'est  mis 
à  boire  d'une  façon  immodérée  dès  l'âge  de  17  ans;  ses  boissons 
favorites  étaient  le  genièvre,  l'eau-de-vie  ordinaire,  l'absinthe. 
En  fait  de  maladies  de  l'enfance,  il  ne  se  rappelle  avoir  eu  que 
la  rougeole,  k  l'âge  de  18  ans,  il  a  contracté  une  blennorragie. 
Il  prétend  qu'il  n'a  jamais  eu  d'autres  maladies  vénériennes. 
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11  affirme  notamment,  d'une  façon  catégorique,  qu'il  n'a  jamais 
eu  quoi  que  ce  soit  qui  pût  être  imputé  à  la  syphilis.  Il  ne  se 
souvient  pas  d'avoir  eu  un  chancre;  il  ne  s'est  jamais  aperçu  de 
la  moindre  écorchure  sur  le  gland,  ni  de  la  moindre  éruption 
suspecte.  A  30  ans,  il  a  eu  une  poussée  d'eczéma;  depuis  lors, 
il  est  resté  sujet  à  ce  genre  de  dermatose.  Il  nous  a  raconté 
aussi  qu'à  l'âge  de  22  ans,  il  a  eu  une  paralysie  des  avant-bras, 
sur  le  compte  de  laquelle  il  n'a  pu  nous  fournir  de  renseigne- 
ments précis. 

Cet  homme  s'est  marié  à  35  ans.  Il  a  eu  quatre  enfants,  deux 
filles  et  deux  garçons.  Les  deux  filles  et  l'un  des  garçons  se 
portent  bien.  L'autre  garçon,  âgé  actuellement  de  16  ans,  est 
celui  dont  je  vous  ai  déjà  parlé  et  dont  j'aurai  à  vous  faire  con- 
naître l'histoire  pathologique,  dans  un  instant. 

Pour  ce  qui  est  des  antécédents  familiaux  de  cet  homme,  je 
vous  ai  dit  que  son  père  était  un  alcoolique.  Sa  mère  est  morte 
à  l'âge  de  79  ans,  de  vieillesse,  semble-t-il.  Elle  a  eu  quatre 
frères  et  sœurs;  un  frère  est  mort  à  l'âge  de  S  ans,  victime 
d'un  traumatisme.  Une  de  ses  sœurs  est  mère  d'une  fille  qui, 
à  l'âge  de  18  ans,  a  présenté  des  accidents  paraplégiques.  La 
paralysie  s'est  dissipée,  en  laissant  à  sa  suite  une  déviation  très 
accentuée  du  rachis. 

Voilà  à  quoi  se  réduisent  les  renseignements  que  nous 
avons  pu  recueillir  sur  les  circonstances  familiales  qui  concer- 
nent nos  deux  malades.  Je  poursuis  l'histoire  de  la  maladie  du 
père. 

* 

En  1883,  cet  homme  a  été  atteint  d'une  paralysie  subite  de 
la  sixième  paire,  à  gauche.  Elle  subsiste  encore  et  se  traduit 
par  de  la  diplopie.  Elle  s'est  établie  à  la  suite  de  trois  petites 
attaques  successives,  constituées  chaque  fois  par  de  la  pâleur 
de  la  face,  par  une  monoplégie  du  bras  gauche,  par  des 
troubles  de  la  parole.  Chacune  de  ces  attaques  a  duré  environ 
un  quart  d'heure.  Aucune  d'elles  ne  s'est  accompagnée  de  perte 
de  la  connaissance. 

Rien  de  particulier  n'est  survenu  pendant  les  années  qui 
ont  suivi.  En  1890,  le  malade  a  eu  une  nouvelle  attaque,  sans 

24 
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perte  de  connaissance,  suivie  d'une  hémiplégie  complète  du 
côté  gauche.  Il  a  dû  garder  le  lit  quinze  jours.  Au  bout  de  ce 
temps,  sa  face  avait  repris  un  aspect  normal.  C'est  vous  dire  que 
la  paralysie  faciale  s'était  dissipée.  Pendant  six  mois  environ 
le  malade  a  continué  à  tramer  sa  jambe  gauche,  qui  est  encore 
lourde;  la  paralysie  du  bras  gauche  a  subsisté  plus  longtemps. 

Dans  la  suite,  il  est  arrivé  au  malade,  trois  ou  quatre  fois, 
de  tomber  sans  connaissance  et  de  ne  revenir  à  lui  qu'au  bout 
d'une  demi-heure.  Pendant  ces  attaques,  le  malade  avait  la  face 
congestionnée;  sa  respiration  était  stertoreuse.  Lorsqu'il  reve- 
nait à  lui,  il  ne  se  souvenait  plus  de  ce  qui  s'était  passé.  11  ne 
présentait  aucun  trouble  de  la  motilité. 

Depuis  la  fm  de  l'année  de  1894,  la  vue  du  malade  s'est 
affaiblie,  et  un  mâchonnement  est  survenu,  sur  lequel  j'aurai 
à  revenir. 

Nous  avons  été  à  même  d'examiner  le  malade  à  la  Salpê- 
trière,  à  une  de  mes  consultations  du  mardi.  Voici  les  princi- 
paux résultats  de  l'examen  minutieux  dont  il  a  fait  l'objet  à 
celte  époque. 


Le  malade  ne  pouvait  plus  marcher  qu'en  s'appuyant  sur  une 
canne  et  sur  le  bras  d'un  guide.  Quand  il  avançait,  il  projetait 
alternativement  chaque  jambe  en  avant;  le  pied,  en  retombant, 
touchait  le  sol  par  le  talon.  Le  malade  était  dans  l'impossibi- 
lité de  se  tenir  d'aplomb,  les  yeux  fermés  (signe  de  Romberg). 

En  examinant  la  face,  on  était  frappé,  à  première  vue,  par 
l'existence  d'un  strabisme  convergent  bilatéral  et  d'une  chute 
de  la  paupière  supérieure  gauche  ;  en  outre,  le  sourcil  gauche 
était  abaissé.  La  langue,  légèrement  trémulante,  était  déviée 
à  droite.  Le  malade  exécutait  une  sorte  de  mâchonnement 
continu,  qui  semblait  le  gêner  beaucoup.  Il  attribuait  ce  mâ- 
chonnement à  une  sensation  anormale  qu'il  éprouvait  dans  la 
bouche;  il  lui  semblait  qu'il  avait  sans  cesse  du  sable  dans  le 
sillon  bucco-gingival.  A  gauche,  on  constatait  de  l'anesthésie 
dans  tout  le  domaine  innervé  par  la  cinquième  paire  ;  précé- 
demment cette  anesthésie  était  remplacée  par  de  l'hyperestésie, 
en  raison  de  quoi  le  malade  avait  renoncé  à  se  faire  raser.  L'a- 
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nesthésie  s'étendait  à  la  moitié  gauche  de  la  langue  et  du  voile 
du  palais;  elle  respectait  la  sensibilité  thermique.  Par  contre 
elle  se  doublait  d'une  anosmie  complète.  L'olfaction  était  nor- 
male. Sur  la  face  interne  de  la  joue  gauche  se  voyait  une  plaque 
de  psoriasis. 

Indépendamment  de  l'hémianesthésie  faciale  gauche,  on 
constatait  une  hémianesthésie  incomplète  qui  occupait  le 
membre  supérieur  gauche,  la  moitié  gauche  et  la  partie  infé- 
rieure de  la  moitié  droite  du  thorax.  Au  niveau  du  membre 
supérieur  gauche,  on  constatait,  en  outre,  de  la  dysestliésie.  Les 
deux  membres  inférieurs  étaient  le  siège  d'une  anesthésie  à  la 
piqûre  et  aux  impressions  thermiques.  Cette  anesthésie  allait 
en  diminuant,  au  fur  et  à  mesure  qu'on  se  rapprochait  de  la 
racine  des  membres. 

Aux  membres  et  au  tronc,  tous  les  mouvements  étaient 
conservés,  mais  partout  ils  étaient  empreints  d'une  incoordi- 
nation manifeste.  Nulle  part  on  ne  découvrait  de  traces  d'une 
atrophie  musculaire.  Aux  membres  supérieurs,  la  force  muscu- 
laire était  un  peu  diminuée  ;  les  réflexes  tendineux  étaient  légè- 
rement exagérés.  Au  contraire  les  réflexes  rotuliens  étaient 
complètement  abolis. 

Le  sens  musculaire  était  à  peu  près  conservé.  Le  sens  arti- 
culaire était  diminué. 

Le  malade  n'avait  jamais  eu  de  douleurs  fulgurantes.  Par 
moments,  il  éprouvait  une  douleur  fixe  entre  le  gros  orteil  et 
le  deuxième  orteil  du  pied  droit;  cette  douleur  survenait  prin- 
cipalement la  nuit. 

Depuis  deux  ou  trois  années  déjà  le  malade  avait  de  l'in- 
continence nocturne  d'urine.  Le  sens  génital  était  intact.  La 
mémoire  avait  baissé,  et  par  moments  X...  avait  de  l'agitation 
cérébrale. 

Il  présentait  les  signes  d'une  légère  bronchite.  En  outre  il 
avait  les  artères  dures  et  sinueuses,  et  on  notait  quelques  irré- 
gularités du  rythme  cardiaque.  On  ne  découvrait  pas  d'autres 
anomalies  des  fonctions  viscérales. 

L'examen  des  yeux  a  fait  constater  une  paralysie  bilatérale 
de  la  sixième  paire,  une  inégalité  du  diamètre  des  pupilles,  du 
myosis  à  gauche,  le  signe  d'Argyll-Robertson,  et  une  atrophie 
double  du  nerf  optique,  plus  marquée  à  gauche. 
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Actuellement  cet  homme  est  interné  dans  un  asile  de  Blois; 
les  derniers  renseignements  que  nous  avons  pu  nous  procurer 
sur  son  compte  portent  que  la  maladie  dont  il  est  atteint,  et 
qui  n'est  autre  que  le  tabès,  poursuit  son  évolution  progressive. 


II.  —  Parlons  maintenant  du  fils.  C'est  un  garçon  de  17  ans, 
qui  exerçait  la  profession  d'employé,  avant  d'entrer  à  la  Salpê- 
trière.  Vous  connaissez  l'histoire  pathologique  de  son  père.  Sa 
mère  est  bien  portante;  elle  n'a  jamais  fait  de  fausse  couche,  et 
vous  n'êtes  pas  sans  saisir  l'importance  que  ce  renseignement 
offre  en  l'espèce.  Il  corrobore  les  raisons  que  nous  avions  déjà 
d'écarter  l'hypothèse  de  l'intervention  de  la  syphilis  hérédi- 
taire dans  l'étiologie  du  cas.  Je  vous  ai  dit  que  le  malade  a 
deux  sœurs  et  un  frère,  plus  âgés  que  lui,  tous  trois  bien  por- 
tants. Je  vous  rappelle  également  qu'une  cousine  germaine  (du 
côté  paternel)  a  été  atteinte  d'une  paraplégie  avec  anesthésie, 
vers  l'âge  de  16  ans,  et  qu'elle  en  était  guérie  au  bout  de  deux 
ans,  mais  non  sans  conserver  une  gibbosité.  Il  s'agissait  donc 
vraisemblablement  d'un  mal  de  Pott. 

Le  malade,  qu'on  vient  de  placer  devant  vous,  a  vu  le  jour 
à  la  suite  d'un  accouchement  normal.  Il  a  commencé  à  marcher 
et  il  a  fait  ses  dents  vers  l'âge  de  13  mois.  Environ  deux  mois 
plus  tard  il  a  contracté  successivement  la  rougeole  et  la  variole  : 
ces  deux  maladies  ont  été  légères,  et  elles  n'ont  point  laissé  de 
traces  à  leur  suite. 

Le  malade  a  toujours  été  d'une  intelligence  très  bornée.  Au 
point  de  vue  psychique  il  est  resté  un  enfant,  ainsi  qu'il  sera 
facile  de  vous  en  convaincre. 

La  maladie  qui  l'a  fait  échouer  dans  cet  hospice  date  du 
mois  d'octobre  1895  ;  le  malade  avait  alors  15  ans.  Un  soir  il 
s'est  aperçu  qu'il  lui  était  impossible  de  courir  parce  que  ses 
jambes  étaient  sans  force.  Il  pouvait -néanmoins  aller  et  venir. 
Mais^dans  le  magasin  où  il  était  employé,  il  lui  fallait  monter 
assez  souvent  sur  une  échelle,  ce  qui  le  fatiguait  énormément, 
en  raison  de  la  maladresse  de  ses  membres  inférieurs.  Plusieurs 
fois  il  lui  est  arrivé  de  manquer  les  échelons  et  de  tomber.  En 
outre,  à  plusieurs  reprises,  ses  jambes  se  sont  dérobées  subite- 
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ment  sous  lui,  alors  qu'il  était  debout,  et  il  lui  a  fallu  se  rete- 
nir aux  objets  a  voisinants  pour  ne  pas  choir.  D'autres  fois  il 
laissait  échapper  ce  qu'il  tenait  dans  la  main.  Il  se  rendait 
parfaitement  compte  qu'il  avait  perdu  la  notion  du  contact  des 
objets;  il  lui  arrivait,  par  exemple,  de  fouiller  une  de  ses 
poches  et  de  se  figurer  qu'il  en  retirait  un  couteau,  alors  que 
sa  main  ne  ramenait  rien  du  tout.  Il  avait  beaucoup  de  peine  à 
s'habiller,  parce  que  ses  doigts  trouvaient  difficilement  les  bou- 
tons des  vêtements,  quand  ils  n'étaient  pas  guidés  par  la  vue. 
Ainsi,  il  ne  pouvait  plus  mettre  son  faux-col  sans  se  regarder 
dans  la  glace, 

A  l'époque  dont  je  vous  parle,  le  malade  ne  ressentait  pas 
de  douleurs,  mais  il  éprouvait  une  sensation  anormale  dans  les 
deux  pieds,  comme  s'il  avait  eu  des  chaussures  trop  étroites. 
Cette  sensation  persistait  même  au  lit,  lorsqu'il  avait  les  pieds 
nus. 

De  plus  en  plus  ]e  malade  a  perdu  l'assurance  de  ses  mouve- 
ments, quand  il  se  déplaçait.  Sa  démarche  est  devenue  titu- 
bante. Enfin  il  s'est  mis  à  présenter  de  l'embarras  de  la  parole; 
certains  mots  étaient  prononcés  d'une  façon  tout  à  fait  indis- 
tincte. 

* 

Le  malade  a  été  admis  dans  le  service,  le  28  janvier  1896; 
voici,  en  termes  aussi  succincts  que  possible,  quel  était  son 
état,  à  cette  date  : 

X...  était  de  petite  taille  (l'^,63),  mais  bien  développé.  L'in- 
spection du  crâne,  de  la  face,  des  dents,  des  oreilles,  ne  dénotait 
rien  d'anormal.  Les  organes  génitaux  présentaient  un  dévelop- 
pement moyen.  A  la  région  dorsale  supérieure,  on  constatait 
une  scoliose  à  convexité  droite,  très  peu  accentuée. 

Le  malade  ne  marchait  pas  trop  péniblement  quand  il 
n'était  pas  fatigué.  On  remarquait  cependant  un  défaut  d'assu- 
rance dans  la  manière  dont  il  soulevait  les  jambes;  en  outre, 
il  frappait  le  sol  du  talon.  Enfin  il  titubait  légèrement,  ainsi 
qu'il  était  facile  de  s'en  convaincre  lorsqu'on  lui  faisait  suivre 
une  ligne  droite  tracée  à  la  craie,  sur  le  parquet.  La  ligne  de 
marche,  suivie  par  le  malade,  était  très  nettement  festonnée,  et 
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les  festons  allaient  en  s'accentuant,  une  fois  que  le  malade  se 
sentait  fatigué.  Toutefois,  circonstance  à  noter,  X...  ne  fixait 
pas  les  pieds  en  marchant. 

L'occlusion  des  yeux  avait  pour  conséquence  d'accentuer 
tous  ces  désordres  et  d'autres  encore,  dont  il  me  reste  à  vous 
parler.  Ainsi,  quand  le  malade  se  tenait  debout,  les  pieds  rap- 
prochés, il  avait  beaucoup  de  peine  à  se  maintenir  d'aplomb. 
Sitôt  qu'il  fermait  les  yeux,  il  se  mettait  à  osciller,  et  il  finis- 
sait par  choir. 

De  même,  l'incoordination  des  membres  supérieurs  aug- 
mentait sensiblement  sous  l'influence  de  l'occlusion  des  yeux, 
au  point  que  le  malade  ne  parvenait  plus  à  atteindre  avec  le 
doigt  le  bout  de  son  nez,  ou  telle  autre  partie  de  son  corps, 
qu'on  lui  assignait  comme  but.  En  même  temps  la  main  en 
mouvement  décrivait  des  oscillations  considérables. 

Le  malade  était  dans  l'impossibilité  de  saisir  un  objet 
placé  à  sa  portée,  sur  le  lit,  sans  doute  en  raison  d'un  trouble 
de  la  sensibilité  profonde.  En  eff'et,  il  était  incapable  de 
distinguer  au  toucher,  et  d'après  le  poids,  une  pièce  de  cinq 
francs  en  argent  d'une  pièce  de  cinquante  centimes,  ou  encore 
un  crayon  d'un  canif.  Bref,  il  ne  se  rendait  pas  compte  de  la 
nature  des  objets  qu'il  tenait  dans  sa  main,  et  il  finissait  par  les 
laisser  tomber,  sans  s'apercevoir  de  la  chose.  Il  n'avait  pas  non 
plus  conscience  des  mouvements  qu'on  imprimait,  avec  une 
certaine  lenteur,  aux  différentes  phalanges  des  doigts,  des 
orteils,  aux  différents  segments  des  membres  inférieurs,  ou 
bien  il  n'en  avait  conscience  que  longtemps  après,  preuve  que 
la  sensibilité  articulaire  était  compromise. 

En  explorant  la  sensibilité  superficielle,  aux  membres  et 
au  tronc,  on  constatait  du  ralentissement  dans  la  perception  des 
impressions  périphériques,  ainsi  que  des  erreurs  d'interpréta- 
tion :  les  impressions  de  chaud  développaient  des  sensations  de 
pression;  la  piqûre  était  ressentie  comme  une  impression 
tactile,  etc. 

Les  réflexes  rotuliens,  ceux  des  tendons  d'Achille,  du  coude, 
du  poignet,  étaient  totalement  abolis.  Par  contre,  les  réflexes 
plantaires,  crémastériens  et  abdominaux  étaient  bien  conservés. 

A  l'inspection  de  la  langue,  on  découvrait  du  tremblement 
flbrillaire  très  net;  de  temps  en  temps,  l'organe  était  projeté 
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d'avant  en  arrière,  ou  d'arrière  en  avant,  par  une  secousse 
subite.  Même  dans  le  regard  direct,  les  yeux  étaient  agités 
par  des  secousses  nystagmiformes.  Les  pupilles,  moyennement 
dilatées,  étaient  d'un  diamètre  égal;  elles  réagissaient  encore 
aux  efforts  d'accommodation,  mais  plus  du  tout  aux  impres- 
sions lumineuses.  A  l'époque  dont  je  vous  parle,  la  vision  était 
normale. 

On  ne  constatait  ni  troubles  trophiques,  ni  troubles  des 
fonctions  viscérales. 

Les  fonctions  intellectuelles,  ainsi  que  je  vous  l'ai  dit,  étaient 
en  assez  piètre  état,  sans  qu'on  pût  incriminer  d'une  façon 
spéciale  ni  la  mémoire,  ni  le  jugement.  Le  malade  riait  sou- 
vent, à  propos  de  choses  insignifiantes,  ou  sans  aucun  motif,  et 
d'un  rire  niais. 


Actuellement,  l'état  du  malade  est,  à  peu  de  chose  près, 
celui  que  je  viens  de  vous  décrire,  avec  un  symptôme  en  plus, 
sur  l'importance  duquel  j'aurai  à  m'appesantir  :  le  malade  est, 
depuis  quelque  temps  déjà,  complètement  pnvé  de  la  vue.  On 
vient  de  le  déshabiller.  Vous  pouvez  vous  rendre  compte,  de 
visu,  de  ce  que  ses  membres  ont  conservé  un  aspect  normal. 
Vous  voyez  que  la  colonne  vertébrale  décrit  une  courbure  à 
convexité  dirigée  en  arrière  et  à  droite  (cyphoscoliose),  au 
niveau  des  cinquième  et  sixième  vertèbres  dorsales  ;  il  nous 
semble  que  cette  déformation  est  un  peu  plus  accentuée  que 
précédemment. 

La  langue  du  malade  est  trémulante,  mais  il  peut  la  main- 
tenir longtemps  tirée  hors  de  la  bouche.  Lorsque  le  cou  est 
resté  tendu  pendant  quelque  temps,  la  tête  est  animée  d'une 
sorte  de  tremblement  à  oscillations  irrégulières.  Ces  oscillations 
sont  à  rapprocher  de  celles  qui  animent  les  membres  supé- 
rieurs, le  gauche  principalement,  lorsque  le  malade  maintient 
ses  bras  tendus.  Voyez  aussi  comme  les  mouvements  exécutés 
par  le  malade  avec  ces  mêmes  membres,  sur  commandement, 
sont  interrompus  par  des  saccades  et  n'atteignent  le  but 
qu'après  des  hésitations  multiples. 

Cette  même   incoordination  motrice,   nous    la  retrouvons 
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aux  membres  inférieurs,  ainsi  que  l'ataxie  statique;  en  outre, 
des  oscillations  vibratoires  agitent  les  membres  au  repos. 

Quand  le  malade  est  debout,  il  ne  peut  se  maintenir  en 
équilibre,  les  pieds  joints;  lorsqu'il  écarte  les  pieds,  il  peut  se 
maintenir  d'aplomb  pendant  quelque  temps,  mais  non  sans 
exécuter,  avec  le  tronc  et  les  membres,  des  oscillations  qui 
dénotent  que  son  centre  de  gravité  est  en  déplacement  continu. 
Le  malade  peut  à  peine  faire  quelques  pas  sans  être  soutenu. 
Quand  il  est  assisté  par  un  aide,  sa  ligne  de  marche  décrit  des 
sinuosités  très  accusées,  ce  qui  est  le  propre  de  la  démarche 
dite  ato,xo-cérébelleuse .  On  relève  aussi  une  diminution  notable 
€t  de  l'inégalité  dans  la  longueur  des  pas.  Avec  cela  la  force 
musculaire  est  conservée  ;  les  sphincters  fonctionnent  conve- 
nablement. Partout  les  réflexes  tendineux  sont  abolis. 

Les  troubles  de  la  sensibilité  se  réduisent  à  de  l'anesthésie 
articulaire  aux  quatre  membres,  et  à  quelques  désordres  pares- 
thésiques  aux  mains  et  aux  doigts  :  retard,  perversion,  absence 
des  sensations.  Du  reste,  ces  désordres  varient  d'une  minute  à 
l'autre,  de  sorte  qu'il  est  impossible  d'en  donner  une  repré- 
sentation schématique. 

En  raison  de  l'anesthésie  articulaire,  le  malade  est  dans 
l'impossibilité  de  se  servir  de  ses  mains  pour  s'habiller  ou  pour 
d'autres  usages.  Il  lui  est  impossible  aussi  de  reconnaître  au 
toucher,  les  objets  qu'on  lui  met  dans  la  main;  il  lui  arrive, 
par  exemple,  de  confondre  un  crayon  avec  une  montre.  Souvent 
aussi  il  lui  est  arrivé  de  se  cogner  la  tête  avec  l'une  des  mains, 
dans  l'inconscience  où  il  est  de  la  position  de  ses  membres 
supérieurs. 

Les  sens  autres  que  celui  de  la  vue  fonctionnent  normalement. 

A  l'examen  des  yeux  on  constate  toujours  des  mouvements 
nystagmiformes,  quand  le  malade  promène  le  regard  dans  le 
plan  horizontal,  et  surtout  quand  il  le  porte  à  droite.  Les 
pupilles,  d'un  diamètre  égal,  sont  moyennement  dilatées. 
L'examen  ophthalmoscopique  a  révélé  cet  état  des  papilles,  qui 
est  considéré  comme  appartenant  en  propre  au  tabès. 


Récapitulons  maintenant,  à  traits  rapides,  l'histoire  de  nos 
deux  malades. 
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Chez  le  père,  nous  voyons  s'établir  à  demeure  une  paralysie 
de  la  sixième  paire,  à  la  suite  de  trois  légères  attaques  au  cours 
desquelles  le  malade  a  présenté  de  la  pâleur  de  la  face,  une 
monoplégie  brachiale  gauche  très  fugace,  et  un  peu  d'em- 
barras de  la  parole.  Les  choses  restent  ainsi  m  situ,  pendant 
près  de  sept  ans.  Puis  survient  une  nouvelle  attaque,  accom- 
pagnée, cette  fois,  d'une  perte  totale  de  la  connaissance,  et 
suivie  d'une  hémiplégie  de  tout  le  côté  gauche,  qui  a  mis  plu- 
sieurs mois  à  se  dissiper.  D'autres  pertes  de  connaissance 
suivent  à  des  intervalles  plus  ou  moins  éloignés.  Quatre  années 
se  passent  ainsi,  puis  le  malade  s'aperçoit  d'un  affaiblissement 
de  la  vue;  en  même  temps  il  est  pris  d'un  mâchonnement  par- 
ticulier, sollicité  par  une  sensation  anormale  qu'il  localise  dans 
le  sillon  gingivo-buccal.  C'est  l'entrée  en  scène  des  troubles 
sensitifs.  V^ers  la  même  époque,  Vataxie  a  dû  faire  son  appa- 
rition, d'une  façon  insidieuse,  car  lorsque  le  malade  s'est  pré- 
senté à  la  Salpêtrière,  au  début  de  l'année  dernière  (1896),  sa 
démarche  réalisait  d'une  façon  très  nette  les  caractères  qu'on 
lui  trouve  dans  les  cas  de  tabès  dor salis,  et  tous  les  mouvements, 
aux  membres  supérieurs  et  aux  membres  inférieurs,  trahis- 
saient l'incoordination  motrice.  Le  malade  présentait  d'autres 
manifestations  du  tabès,  c'est-à-dire  :  le  signe  de  Bomberg^  une 
hémianeslhésie  incomplète  du  membre  supérieur  gauche,  de  la 
moitié  correspondante  du  tronc,  d'une  partie  de  la  moitié  droite 
du  thorax  et  des  deux  membres  inférieurs  ;  une  douleur  fixe 
entre  le  gros  orteil  et  le  deuxième  doigt  de  pied  à  droite,  une 
diminution  du  sens  articulaire  aux  quatre  membres,  de  V incon- 
tinence nocturne  cV urines.  Enfin  l'examen  des  yeux  a  fait  con- 
stater, indépendamment  de  la  paralysie  de  la  sixième  paire 
gauche,  qui  a  ouvert  la  marche  des  accidents,  un  strabisme 
convergent  bilatéral,  du  ptosis  à  gauche,  du  mijosis,  et  une 
atrophie  des  deux  papilles,  plus  marquée  à  gauche. 


Diagnostic.  —  Messieurs,  après  cette  simple  énumération, 
une  réflexion  a  dû  surgir  dans  l'esprit  de  ceux  d'entre  vous  qui 
sont  tant  soit  peu  familiarisés  avec  la  connaissance  des  mala- 
dies du  système  nerveux,  c'est  que  ce  premier  malade  est  évi- 
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demment  affecté  du  tahes  dorsalis.  Effectivement,  à  ne  consi- 
dérer les  choses  qu'au  point  où  elles  en  sont  actuellement,  ce 
diagnostic  me  paraît  s'imposer.  M.  Sauvineau,  qui  a  pratiqué 
l'examen  des  yeux  du  malade,  a  cru  devoir  porter  le  diagnostic 
de  tabès,  d'après  la  seule  constatation  des  manifestations  ocu- 
laires. Aussi  bien,  ces  manifestations  constituent  un  ensemble 
tout  à  fait  caractéristique,  qu'on  ne  rencontre  que  dans  la  ma- 
ladie de  Duchenne.  Les  troubles  de  la  sensibilité  superficielle 
et  profonde,  l'abolition  du  phénomène  du  genou,  l'incontinence 
d'urine,  l'ataxie  aux  quatre  membres,  les  caractères  de  la 
démarche,  le  signe  de  Romberg,  bref  tous  les  éléments  du 
tableau  symptomatique  relevé  chez  le  malade  concourent  à 
corroborer  ce  diagnostic.  Une  seule  circonstance  pourrait  faire 
naître  un  point  de  doute  dans  l'esprit  de  ceux  qui  ne  connaissent 
le  tabès  dorsalis  que  par  la  lecture  des  traités  classiques.  Cette 
circonstance  est  relative  à  l'évolution  du  cas.  Rappelez-vous 
que  la  maladie  de  cet  homme  a  débuté  par  de  petites  attaques 
demonoplégie  transitoire,  et  que  ces  attaques  ont  laissé  comme 
trace  durable  la  paralysie  de  la  sixième  paire,  qui  subsiste 
encore.  Rappelez-vous  qu'un  intervalle  de  onze  années  s'est 
écoulé  entre  l'apparition  de  cette  première  manifestation  tabé- 
tique  (paralysie  de  la  sixième  paire)  et  l'apparition  de  la 
seconde  manifestation  de  même  ordre,  sous  la  forme  d'un 
affaiblissement  de  la  vue  ;  rappelez-vous  que  pendant  ce  long 
intervalle  de  temps^  le  malade  a  eu  plusieurs  attaques  de  perte 
de  connaissance,  dont  l'une  a  laissé  à  sa  suite  une  hémiplégie 
complète  assez  durable.  Est-ce  que  pareille  évolution  s'observe 
dans  des  cas  de  tabès?  Oui,  Messieurs,  cela  se  voit,  à  titre 
d'éventualité  exceptionnelle,  ajouterai-je,  mais  enfin  cela  se  voit. 
Mon  collègue  et  ami  le  professeur  A.  Fournier  a  été,  je  crois, 
le  premier  à  attirer  l'attention  des  médecins  sur  les  faits  de  ce 
genre.  11  leur  a  consacré  un  très  intéressant  chapitre,  dans  ses 
leçons  sur  l'ataxie  locomotrice  d'origine  syphilitique  \  à  propos 
des  phénomènes  cérébraux  qui  préludent  quelquefois  au  tabès. 
Fournier  a  placé  dans  un  groupe  à  part  les  cas  où  la  maladie 
a  été  inaugurée  en  quelque  sorte  par  des  ictus  congestifs, 
apoplectiformes,  et  dans  un  autre  groupe,  les  cas  où  un  malade 

1.  FouR>'iER.  —  Be  l'ataxie  locomotrice  d'origine  sypliililique.  Paris,  1882. 


TABES    JUVENILE     ET     TABES     HEREDITAIRE.  379 

ne  guérit  d'une  ou  de  plusieurs  attaques  d'hémiplégie  que  pour 
tomber  dans  le  tabès.  Vous  voyez  que  le  cas  de  notre  malade 
ressortit  à  la  fois  à  ces  deux  groupes.  D'ailleurs  Fournier  avait 
reconnu  que  chez  un  même  sujet  le  tabès  peut  être  précédé 
par  des  phénomènes  cérébraux  de  différents  ordres.  Je  vous 
parle  là  de  notions  qui  sont  devenues  classiques,  depuis  que 
Fournier  a  eu  le  mérite  de  les  mettre  au  jour. 


Il  n'y  a  donc  pas  d'hésitation  possible,  c'est  bien  d'un  cas  de 
tabès  dorsaf.is  qu'il  s'agit  chez  le  père. 

En  est-il  de  même  chez  le  fils?  lime  sera  facile  de  vous  con- 
vaincre que  cette  question  est  beaucoup  plus  délicate  à  tran- 
cher que  celle  qui  est  relative  au  diagnostic  de  la  maladie  du 
père.  L'évolution  du  cas,  d'une  part,  et,  de  l'autre,  certains  des 
éléments  du  syndrome  clinique  laissent  planer  l'incertitude  sur 
la  nature  de  la  maladie  de  ce  jeune  homme.  J'espère  vous  ame- 
ner sans  difficulté  à  partager  mes  doutes. 

Rappelez-vous  que  notre  second  malade  avait  quinze  ans, 
lorsque  son  attention  a  été  attirée  sur  certains  troubles  de  la 
locomotion,  dont  le  début  paraît  avoir  été  soudain.  Un  soir,  cet 
adolescent  s'est  trouvé  dans  l'impossibilité  de  courir.  Puis  il 
est  devenu  sujet  à  une  grande  fatigue  musculaire  et  à  une 
grande  maladresse  desmouvenients. 

Obligé,  de  par  ses  occupations,  à  monter  souvent  sur  une 
échelle,  il  a  fait  des  chutes  répétées.  A  la  même  époque,  il  a 
présenté  des  troubles  du  toucher,  car  il  lui  arrivait  à  tout  bout 
de  champ  de  laisser  échapper  les  objets  qu'il  tenait  à  la  main, 
parce  qu'il  n'avait  pas  conscience  de  les  tenir.  Aux  pieds  il 
éprouvait  une  sensation  anormale  persistante;  nuit  et  jour  il 
lui  semblait  qu'il  était  chaussé  de  souliers  trop  étroits.  Sa  dé- 
marche a  pris  le  caractère  titubant.  Enfin  le  malade  est  devenu 
sujet  à  un  léger  embarras  delà  parole,  dont  le  mot  de  bafouille- 
ment,  emprunté  à  notre  langue  vulgaire,  exprime  bien  la  nature. 

Eh  bien  !  voilà  une  évolution  qui  serait  tout  à  fait  insolite 
si  elle  devait  s'appliquer  à  un  cas  de  tabès.  Voilà  un  ensemble 
symptomatique  qui  se  rapporte  bien  plus  à  la  maladie  de  Frie- 
dreich  qu'à  la  maladie  de  Duchenne;  ceux  qui  ont  assisté  à  ma 
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leçon  de  vendredi  dernier  ont  déjà  dû  se  faire  cette  réflexion. 

Je  dis  que  l'évolution  serait  insolite,  s'il  s'agissait  d'un  cas 
de  tabès  dorsalis.  En  effet,  le  début  a  été  marqué  par  un  désordre 
de  la  locomotion  qui,  suivant  toutes  les  apparences,  tenait  de 
l'incoordination  motrice,  de  l'ataxie.  Or  quoi  de  plus  rare  que 
de  voir  le  tabès  dorsalis  débuter  par  l'ataxie?  Quoi  de  plus  rare 
que  de  voir  la  période  préataxique  faire  complètement  défaut? 
Quoi  de  plus  rare  que  de  voir  l'incoordination  motrice  évoluer 
sans  qu'apparaisse  une  de  ces  manifestations  constitutives  de 
la  période  préataxique,  douleurs  fulgurantes,  paralysie  de 
quelque  muscle  de  l'œil,  signe  d'Argyll-Robertson,  trouble  de 
l'urination,  etc.  ? 

J'ai  dit  aussi  que,  dès  le  début,  l'ensemble  symptomatique 
5e  rapportait  bien  plus  à  la  maladie  de  Friedreich  qu'au  tabès 
dorsalis.  Effectivement,  l'embarras  de  la  parole  présenté  par  le 
malade,  le  caractère  titubant  de  sa  démarche  sont  étrangers  au 
tabès  et  font  partie  intégrante  du  tableau  de  la  maladie  de  Frie- 
dreich; les  désordres  ataxiques  et  les  troubles  de  la  préhension, 
qui  se  sont  montrés  à  la  période  de  début,  s'observent  dans  les 
deux  maladies. 

Pendant  les  premiers  temps  que  le  malade  a  été  en  observa- 
tion dans  nos  salles,  notre  incertitude  n'a  fait  que  s'accroître. 
En  effet,  une  étude  attentive  de  la  démarche  du  malade  nous  a 
montré  qu'il  s'agissait  bien  de  la  démarche  ataxo-céréhelleuse, 
telle  qu'on  l'observe  dans  les  cas  de  maladie  de  Friedreich. 
L'inspection  du  torse  nu  nous  a  révélé  l'existence  d'une  scoliose 
du  segment  dorsal,  à  convexité  latérale  droite .  L'examen  des  yeux 
nous  a  fait  constater  des  mouvements  nystagmiformes,  manifes- 
tation étrangère  à  la  symptomatologie  du  tabès  dorsalis,  et 
qui  est  fréquente,  habituelle,  dans  la  maladie  de  Friedreich. 

A  côté  de  cela  nous  observons  des  phénomènes  qui,  dans 
les  descriptions  classiques  de  cette  maladie,  sont  représentés 
comme  n'ayant  rien  à  voir  avec  elle  :  je  veux  parler  de  l'aboli- 
tion du  réflexe  lumineux,  du  ralentissement  de  la  transmission 
des  impressions  sensitives,  et  des  erreurs  d'interprétation  qu'on 
relève  à  l'examen  de  la  sensibilité  superficielle,  dans  certaines 
régions. 

L'abolition  du  réflexe  rotulien,  l'incoordination  motrice  sont 
-des  manifestations  communes  aux  deux  affections,  tabès  dorsa- 
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lis  et  maladie  de  Friedreich  ;  il  est  vrai  qu'on  admet  commu- 
nément que,  dans  cette  dernière,  l'occlusion  des  yeux  est  sans 
influence  sur  le  degré  de  l'incoordination  motrice,  et  c'est  l'in- 
verse que  nous  observons  chez  notre  jeune  malade. 

Enfin  l'amblyopie,  qui  est  survenue  chez  le  malade  depuis 
son  entrée  à  la  Salpêtrière,  et  qui  a  dégénéré  en  amaurose  com- 
plète, ne  figure  pas  non  plus  au  nombre  des  manifestations  de 
la  maladie  de  Friedreich.  Elle  se  présente  avec  tous  les  carac- 
tères ophthalmoscopiques  qu'on  lui  trouve  dans  les  cas  de  tabès 
vrai.  C'est  donc  un  trait  à  ajouter  à  ceux  qui  rattachent  le  cas 
de  notre  malade  à  cette  dernière  affection. 

Dans  ces  conditions,  il  nous  a  bien  fallu  renoncer  à  l'idée 
qui  nous  était  venue  à  l'esprit  lorsque  nous  avons  eu  à  exami- 
ner une  première  fois  ce  jeune  homme,  en  même  temps  que 
son  père.  L'idée  en  question  était  celle-ci  :  voici  un  fils 
d'ataxique  ou,  pour  parler  plus  rigoureusement,  un  fils  de  tabé- 
tique.  Il  présente  lui-même  de  l'incoordination  motrice,  associée 
à  d'autres  manifestations  du  tabès.  N'aurions-nous  pas  affaire 
à  un  cas  de  tabès  transmis  par  voie  d'hérédité  directe? 

Eh  bien!  non,  cette  idée  il  a  fallu  l'abandonner.  Ce  n'est 
évidemment  pas  à  un  cas  de  tabès  que  nous  avons  affaire  chez 
ce  jeune  homme;  ce  n'est  pas  non  plus  à  un  cas  typique  de 
maladie  de  Friedreich,  c'est  à  un  de  ces  cas  hybrides  dont  je  vous 
ai  entretenus  vendredi  dernier,  et  qui  empruntent  leurs  traits 
à  deux  ou  trois  maladies  ou  espèces  morbides  classées.  J'ajoute 
que  le  nombre  de  ces  faits  apparaît  considérable,  quand  on  se 
donne  la  peine  d'entrer  dans  le  détail  des  observations  qui  ont 
été  publiées  sous  le  titre  de  maladie  de  Friedreich  ou  qui  se  rap- 
portent à  d'autres  maladies  familiales.  //  semble  qu'il  n'y  ait 
presque  pas  deux  tnaladies  familiales  qui  se  ressemblent  d'une 
façon  exacte;  il  semble  que  chaque  fois  qu'une  tare  héréditaire 
se  glisse  dans  une  famille,  pour  devenir  le  germe  d'une  mala- 
die nerveuse  qui  se  transmet  ensuite  à  plusieurs  membres  de 
celle-ci,  cette  maladie  porte  l'empreinte  d'une  sorte  d'indivi- 
dualisme, qui  la  distingue  des  affections  plus  ou  moins  sem- 
blables qu'on  observe  dans  d'autres  familles. 

Relativement  au  diagnostic  anatomique  de  ce  second  cas, 
nous  en  sommes  réduits  à  émettre  des  hypothèses  gratuites  ; 
je  m'abstiendrai  donc  de  m'aventurer  sur  ce  terrain. 


XXI 
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[Suite.) 


Sommaire.  —  Double  question  à  examiner  :  L'une  concerne  les  relations  éventuelles 
des  deux  cas  pathologiques  dont  il  a  été  question  dans  la  précédente  leçon.  — 
La  seconde  se  rapporte  à  l'histoire  clinique  du  tabès  infantile  et  juvénile. 

Tabès  juvénile  et  infantile.  —  Il  est  extrêmement  rare  que  le  tabès  dorsal  se 
développe  chez  des  enfants  et  des  adolescents.  —  Examen  critique  des  faits: 
cas  de  Kellog,  d'Althaus,  de  Freyer.  —  Cas  de  Gombault  et  Mallet.  —  Cas 
authentiques  de  tabès  juvénile  publiés  par  Leyden,  par  Remak,  par  Mendel.  — 
Le  début  par  l'amblyopie  est  fréquent,  mais  non  constant  ;  preuves  cliniques. 

Conclusions.  —  Le  tabès  juvénile  est  très  rare.  — Son  expression  clinique  ne  dilîere 
[pas  de  celle  du  tabès  de  l'adulte.  —  Le  cas  du  jeune  malade  qui  a  fait  l'objet  de 
la  précédente  leçon  n'a  rien  à  voir  avec  le  tabès  juvénile. 

Rôle  de  l'hérédité  da7is  le  développemeiit  du  tabès.  —  Il  a  été  représenté  comme  nul, 
par  la  plupart  des  auteurs  ;  preuves.  —  Il  est  extrêmement  rare  que  le  tabès  se 
rencontre  chez  des  sujets  dont  l'un  des  ascendants  a  été  atteint  de  la  même 
maladie.  —  Conclusions. 


Messieurs, 

Après  vous  avoir  montré  que  de  nos  deux  malades  l'un,  le 
père,  est  incontestablement  affecté  du  tabès  dorsalis,  tandis 
que  l'autre,  le  fils,  est  atteint  d'une  affection  hybride,  qui  em- 
prunte ses  traits  à  la  fois  au  tabès  vulgaire  et  à  la  maladie 
de  Friedreich,  il  me  reste  à  examiner  deux  questions  : 

La  première  est  d'ordre  étiologique.  Elle  concerne  les  rela- 
tions éventuelles  de  la  maladie  du  père  et  de  la  maladie  du  fils. 

La  seconde  se  rapporte  à  l'histoire  clinique  du  tabès  infan- 
tile et  juvénile  :  le  plus  jeune  de  nos  deux  malades  est  atteint 
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d'une  affection  hybride,  qui  a  débuté  dans  l'enfance,  et  qui 
tient  à  la  fois  du  tabès  dorsal  et  de  la  maladie  de  Friedreich. 
Dans  ces  conditions  nous  avons  intérêt  à  interroger  les  faits, 
afin  de  nous  renseigner  sur  la  manière  dont  le  tabès  se  pré- 
sente sous  le  rapport  de  son  expression  syniptomatique  et  de 
son  évolution,  lorsque  ses  débuts  remontent  à  l'enfance  ou  à 
l'adolescence.  Supposez  que  les  faits  connus  nous  montrent  que 
le  tabès,  dans  ces  conditions,  manifeste  une  tendance  à  s'écarter 
de  son  expression  et  de  son  évolution  classiques,  pour  se  rap- 
procher de  la  maladie  de  Friedreich,  tout  en  conservant  suffi- 
samment de  ses  traits  propres  pour  ne  pas  s'identifier  avec 
celle-ci.  Ce  sera  là,  évidemment,  un  argument  à  invoquer  en 
faveur  de  la  transmission  directe  de  l'affection  du  père  au  fils, 
chez  les  deux  malades  dont  je  viens  de  vous  raconter  l'histoire. 

Dans  l'éventualité  contraire,  un  pareil  argument  nous 
échappe.  Et  si,  d'autre  part,  les  faits  nous  montrent  que  l'héré- 
dité directe  joue  un  rôle  nul  ou  insignifiant  dans  l'étiologie  du 
tabès,  force  nous  sera  de  conclure  qu'elle  n'est  pour  rien  dans 
le  développement  de  la  maladie  de  ce  jeune  homme. 

La  solution  de  la  première  question  est  donc  en  partie  sub- 
ordonnée à  une  connaissance  exacte  des  caractères  cliniques  du 
tabès  juvénile.  Il  me  parait  donc  rationnel  d'élucider  d'abord  ce 
premier  point,  sauf  à  examiner  ensuite  ce  que  nous  savons  du 
rôle  de  l'hérédité  directe  dans  l'étiologie  du  tabès. 

* 
*    * 

Tabès  juvénile  et  infantile.  —  Je  vous  ai  dit  qu'il  est  extrê- 
mement rare  que  le  tabès  dorsal  se  développe  chez  des  enfants 
et  chez  des  adolescents  ;  je  vous  ai  promis  de  vous  édifier  à 
cet  égard,  en  vous  mettant  sous  les  yeux  des  documents  précis. 
Eh  bien!  c'est  tout  au  plus  si,  en  compulsant  les  nombreux 
écrits  parus  sur  le  tabès,  j'ai  pu  réunir  une  demi-douzaine 
d'exemples  de  tabès  juvénile.  Il  importe  que  vous  vous  fassiez 
une  opinion  exacte  sur  la  valeur  de  ces  faits. 

Mais  d'abord,  j'élimine  des  cadres  du  tabès  juvénile  l'obser- 
vation d'un  auteur  américain,  Kellog*,  que  je  ne  connais  que 

1.  ICellog.  —  Two  cases  of  loc.  ataxy  in  children  {Archiv   of  Electrol.  and 
Neui'olorj.,  1893,  vol.  II,  p.  182). 
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d'après  une  citation  empruntée  au  Traité  des  maladies  de  la 
moelle,  du  professeur  Erb  (p.  601).  En  parlant  de  la  forme 
héréditaire  de  Fataxie  locomotrice,  Erb  a  fait  remarquer  que 
vraisemblablement  les  deux  observations  de  Kellog,  dont  Fau- 
teur n'avait  donné  qu'une  relation  des  plus  fragmentaires,  se 
rattachaient  à  la  maladie  décrite  par  Friedreich.  Effectivement, 
d'autres  membres  de  la  même  famille  étaient  signalés  par  Kel- 
log, comme  atteints  de  cette  affection.  Je  m'autorise  préci- 
sément de  ce  caractère  familial  pour  distraire  les  observations 
de  Kellog  du  tabès  dorsalis  juvénile;  vraisemblablement  c'est 
la  maladie  de  Friedreich  qui  était  en  cause. 

Je  serai  moins  affirmatif  touchant  le  cas  d'un  malade  dont 
il  est  question,  en  quelques  mots,  dans  un  travail  d'Althaus  sur 
les  scléroses  de  la  moelle  '.  Il  s'agit  d'une  fillette  âgée  de  9  ans, 
qui,  se  trouvant  au  bord  de  la  mer,  avait  beaucoup  pataugé  dans 
l'eau  les  pieds  nus.  Au  bout  de  quelque  temps  elle  était 
devenue  sujette  à  des  douleurs  lancinantes,  en  diverses  régions 
du  corps.  De  plus,  les  réflexes  patellaires  étaient  abolis  des 
deux  côtés.  L'hérédo-syphilis  n'était  pas  en  cause.  De  l'avis 
d'Althaus,  il  ne  s'agissait  point,  dans  ce  cas,  du  tabès  typique. 
Il  eût  été  plus  juste  de  dire  que  chez  cette  enfant  on  se  trouvait 
en  présence  d'iin  début  de  tabès  classique,  mais  de  tabès  fruste; 
seule  l'évolution  ultérieure  du  cas  était  à  même  de  corroborer 
ce  diagnostic  ou  de  le  faire  repousser.  Bien  entendu  qu'à  défaut 
de  renseignements  sur  le  sort  de  cette  fillette,  il  ne  saurait  être 
question  de  rattacher  son  cas  au  tabès  juvénile. 

Dans  deux  observations  d'un  auteur  allemand,  Freyer^, 
qu'on  a  prétendu  rattacher  au  tabès  juvénile  %  le  diagnostic  est 
sujet  à  caution,  ainsi  que  vous  allez  en  juger.  Ces  deux  obser- 
vations concernaient  deux  frères  ;  nous  nous  trouvons  donc  ici 
en  présence  d'une  maladie  familiale.  Du  reste,  un  autre  enfant 
de  la  même  famille,  le  plus  jeune,  présentait,  à  l'état 
d'ébauche,  la  même  maladie  que  ses  deux  aînés.  Chez  ceux-ci 
les  troubles  de  la  coordination  ont  ouvert  la  marche.  Ainsi 
l'aîné  avait  été  obligé  de  s'aliter  à  l'âge  de  11  ans,  parce  qu'une 

1.  Althaus.  —  Ueber  Sklerose  des  Rûckenmarks,  Leipzig,  1884,  p.  73. 

2.  Fréter.  —  Zur  Tabès  im  jugendlichen  Alter  {Berliner  klin.  Wochenschrift, 
1887,  n°  6,  p.  91). 

3.  A.  HiLDEBRANDT.  —  Ucber  Tabès  dorsalis  in  den  Kinderjahren  {Inauçiural- 
dissertation,  Berlin,  1892). 


TABES     JUVÉNILE     ET     TABES     HÉRÉDITAIRE.  385 

tumeur  fluctuante  s'était  formée  à  sa  cuisse  gauche.  L'incision 
de  cette  tumeur  donna  issue  à  une  grande  quantité  de  pus.  Len- 
fant  garda  le  lit  pendant  dix  semaines.  Lorsqu'il  se  releva,  il 
avait  de  la  peine  à  marcher,  ce  qu'on  mit  d'abord  sur  le  compte 
de  la  faiblesse.  Dans  la  suite,  le  désordre  de  la  marche  ne 
s'atténua  en  rien.  A  l'âge  de  16  ans,  le  malade  entra  dans  une 
institution,  d'où  il  fut  renvoyé  au  bout  de  quelques  semaines, 
parce  qu'il  était  sujet  au  vertige  et  qu'on  lui  avait  découvert 
une  afl"ection  cardiaque.  Eff"ectivement  il  était  atteint  d'une 
insuffisance  aor tique. 

M.  Freyer  a  vu  le  malade  à  cette  époque.  Il  a  constaté 
l'existence  de  troubles  très  prononcés  de  la  coordination,  sur 
lesquels  je  ne  crois  pas  devoir  m'appesantir.  Ce  qui  m'importe 
davantage,  c'est  la  constatation  d'un  nystagmus,  qui  se  mani- 
festait surtout  quand  le  malade  se  mettait  à  fixer  un  objet  du 
regard,  c'est  aussi  l'existence  de  certains  troubles  du  langage  : 
le  malade  parlait  lentement  et  bredouillait  par  moments.  Sans 
doute  il  lui  était  impossible  de  se  tenir  d'aplomb,  Jes  yeux 
fermés;  sans  doute  les  réflexes  patellaires  étaient  abolis.  Mais 
les  pupilles,  également  dilatées,  réagissaient  très  bien  aux  eff"orts 
d'accommodation  et  aux  impressions  lumineuses.  La  vue  était 
intacte;  le  fond  de  l'œil  était  normal.  Les  troubles  de  la  sen- 
sibilité se  réduisaient  à  fort  peu  de  chose.  Le  malade  n'avait 
jamais  eu  de  douleurs  fulgurantes.  Par  moments,  il  ressentait 
des  fourmillements  et  de  l'engourdissement  à  la  plante  des 
pieds,  et  plus  souvent  encore  une  sensation  de  constriction 
thoracique.  Par  places,  les  impressions  tactiles  n'étaient  pas 
perçues  d'une  façon  très  nette;  il  y  avait  même  des  plaques 
d'anesthésie  tactile.  La  sensibilité  à  la  douleur  et  aux  impres- 
sions de  température  était  intacte,  de  même  que  le  sens  mus- 
culaire et  les  sens  spéciaux.  Il  n'y  avait  pas  non  plus  de 
troubles  des  fonctions  génito-urinaires  et  de  l'intestin. 

Le  frère  puîné  du  précédent  malade  était  atteint  de 
désordres  de  la  marche,  et  d'une  maladresse  dans  les  membres 
supérieurs,  depuis  sa  tendre  enfance.  A  l'âge  de  16  ans,  lorsqu'il 
fut  examiné  par  M.  Freyer,  il  présentait  les  mêmes  symptômes 
que  son  aine,  sauf  qu'il  n'avait  pas  de  lésion  cardiaque,  qu'il 
n'avait  pas  non  plus  de  nystagmus,  et  que  chez  lui  les  troubles 
de  la  sensibilité  se  réduisaient  à  un  peu  d'hypoesthésie  tactile. 
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Enfin,  le  plus  jeune  des  enfants  de  la  famille,  un  garçon  de 
9  ans,  était  pris  d'une  sorte  d'agitation  musculaire  sitôt  qu'il 
se  voyait  observé  ;  par  moments  ses  doigts  exécutaient  des  mou- 
vements choréiformes.  Il  ne  pouvait  se  tenir  d'aplomb  les  yeux 
fermés.  En  outre,  les  réflexes  tendineux  étaient  abolis  aux 
genoux  et  aux  pieds. 

Avais-] e  raison  de  dire  que,  dans  ces  trois  cas,  le  diagnostic 
de  tabès  dorsalis  est  sujet  à  caution?  Déjà  le  caractère  familial 
de  la  maladie  et  le  début  par  l'incoordination  motrice  sont  propres 
émettre  en  doute,  qu'il  se  soit  agi  du  tabès  vulgaire,  de  la  ma- 
ladie deDuchenne.  L'embarras  de  la  parole,  qui  existait  chez 
les  deux  malades,  les  plus  âgés,  le  nystagmus,  constaté  chez 
l'aîné,  l'absence  de  troubles  oculo-pupillaires  et  d'anomalies  du 
fond  de  l'œil,  le  peu  d'importance  des  troubles  de  la  sensibilité 
sont  autant  de  caractères  propres  à  faire  pencher  notre  juge- 
ment en  faveur  du  diagnostic  de  maladie  de  Friedreich.  Aussi 
bien,  l'auteur  de  ces  trois  observations  ne  s'était  pas  dissimulé 
qu'il  avait  eu  affaire  à  une  forme  spéciale  de  cette  maladie. 
Il  avait  cru  devoir  faire  ressortir,  en  les  exagérant  un  peu,  les 
caractères  différentiels  qu'on  pouvait  relever  entre  ces  trois  cas 
et  ceux  décrits  par  Friedreich.  Le  point  essentiel  à  retenir  est 
que  les  cas  de  Freyer  se  rapprochent  bien  plus  de  la  maladie 
de  Friedreich  que  du  tabès  dorsal  vulgaire  ;  ils  se  rattachent 
aux  formes  hybrides,  intermédiaires  à  ces  deux  maladies,  dont 
je  vous  ai  parlé  vendredi  dernier. 


La  même  décision  s'applique  à  une  observation  publiée 
jadis  par  MM.  A.  Gombault  et  Mallet,  sous  le  titre  de  :  Un 
cas  de  tabès  ayant  débuté  dans  Venfance\  Cette  observation 
a  été  revendiquée  par  M.  Déjerine  comme  un  exemple  de 
névrite  interstitielle  hypertrophique. 

Pour  M.  G.  Marinesco,  elle  se  rattacherait  à  la  forme  d'atro- 
phie musculaire  progressive,  connue  sous  le  nom  de  type 
Charcot-Marie.  Elle  concerne  un  malade  chez  lequel  les  acci- 
dents ont  débuté  par  des  désordres  du  mouvement.  Indépen- 

1.  A.  Gombault   et  Mallet.  —  Un  cas  de  tabès  ayant  débuté   dans  l'enfance. 
Archives  de  médecine  expérimentale,  1889,  p.  383. 
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damment  de  ces  désordres,  on  a  constaté  une  paralysie  flasque, 
complète,  des  membres  inféiieurs,  une  scoliose  considérable, 
une  conformation  des  deux  pieds  en  varus  équin,  une  atrophie 
en  masse  des  muscles  des  cuisses  et  des  jambes,  une  atrophie 
très  avancée  des  muscles  de  la  main  et  de  l'avant-bras,  moins 
prononcée  au  bras,  bref  un  ensemble  de  manifestations  étran- 
gères au  tabès.  A  l'autopsie  du  sujet  on  a  trouvé  une  sclérose 
des  cordons  postérieurs,  une  atrophie  de  la  substance  grise  de 
la  moelle,  une  sclérose  hypertrophique  des  racines  rachidiennes 
et  des  nerfs  périphériques. 

C'est  donc  bien  à  tort  qu'on  a  prétendu  voir  dans  ce  cas  un 
exemple  de  tabès  juvénile. 

* 
*   * 

Vient  ensuite  une  observation  publiée  par  le  professeur 
StrûmpelP,  et  qui  est  en  réalité  un  exemple  de  paralysie  géné- 
rale juvénile,  avec  immixtion  de  symptômes  du  tabès.  Or,  vous 
n'êtes  pas  sans  savoir,  je  suppose,  que  ce  genre  d'association 
morbide  s'observe  assez  souvent  chez  l'adulte. 

L'observation  de  Strûmpell  concerne  une  fillette  de  13  ans, 
dont  le  père  avait  contracté  la  syphilis  en  1870.  Il  avait  présenté 
des  accidents  secondaires,  peu  de  temps  après,  c'est-à-dire  deux 
ans  avant  la  naissance  de  la  fille  en  question.  Celle-ci,  très 
débile,  avait  eu  des  éruptions,  dans  le  cours  de  plusieurs 
années.  On  avait  mis  ces  éruptions  sur  le  compte  de  la 
scrofule. 

A  l'âge  de  13  ans,  la  fillette,  dont  l'intelligence  s'était  bien 
développée  jusqu'alors,  fut  prise  d'une  attaque  assez  bizarre. 
Elle  appela  sa  mère  à  son  secours,  en  la  priant  de  lui  saisir  le 
bras  droit.  Ce  membre,  de  même  que  la  jambe  droite^  était 
devenu  inerte  et  rigide,  en  même  temps  que  froid  et  privé  de 
sentiment.  Au  bout  d'une  demi-heure  environ,  tout  était  ren- 
tré dans  l'ordre.  Quinze  jours  plus  tard,  on  assista  à  une 
seconde  attaque,  semblable  à  la  première,  mais  accompagnée 
d'une  perte  momentanée  de  la  parole,  par  suite  de  l'impossibi- 
lité oii  se  trouvait  l'enfant  de  remuer  la  langue. 

1.  A.  SïuûMPELL.  —  Progressive  Paralyse  mit  Tabès  bei  einem  13  jœhrigen 
Mœdchen.  Neurologlsches  Centnilblalt,  188S,  n°  3,  p.  122. 
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Pendant  une  année  environ,  les  attaques  se  sont  reproduites 
toutes  les  trois  ou  quatre  semaines,  leur  durée  variait  d'une 
demi-heure  aune  heure.  Dans  l'intervalle,  les  parents  s'étaient 
aperçus  que  leur  fillette  devenait  torpide,  inattentive,  qu'elle 
apprenait  mal,  que  sa  parole  était  embarrassée,  sa  démarche 
incertaine.  La  dépression  intellectuelle  alla  en  s'accentaant. 
L'enfant  devint  sujette  aux  évacuations  involontaires  d'urine 
et  de  matières  fécales. 

Au  mois  de  juin  1897,  elle  fut  admise  dans  le  service  de 
Strûmpell.  Elle  présentait  alors,  de  la  façon  la  plus  nette,  les 
symptômes  de  la  paralysie  générale.  En  fait  de  signes  soma- 
tiques  communs  à  cette  maladie  et  au  tabès,  on  lui  a  trouvé 
de  l'inégalité  de  dilatation  des  pupilles  ;  celles-ci  ne  réagissaient 
plus  aux  impressions  lumineuses. 

En  fait  d'anomalie  du  fond  de  l'œil,  l'examen  ophthalmosco- 
pique  n'a  révélé  qu'une  certaine  décoloration  des  papilles,  avec 
une  étroitesse  manifeste  des  artères  rétiniennes.  Enfin,  en  fait 
de  manifestations  appartenant  en  propre  au  tabès,  l'enfant  pré- 
sentait de  l'ataxie  aux  membres  intérieurs,  l'abolition  des 
réflexes  patellaires,  et  un  certain  degré  d'hyperalgésie. 

Il  s'agissait  donc,  avant  tout,  dans  ce  cas,  d'un  exemple  de 
paralysie  générale  juvénile.  A  vrai  dire,  étant  donnée  l'étroite 
parenté  du  tabès  dorsalis  et  de  la  paralysie  générale,  cette  obser- 
vation est  propre  à  démontrer  que  les  deux  maladies  peuvent 
se  développer  l'une  et  l'autre  dans  le  jeune  âge,  sous  l'influence 
d'une  même  cause  occasionnelle,  la  syphilis. 


Je  passe  maintenant  aux  faits  que  l'on  peut  considérer 
comme  des  exemples  authentiques  de  tabès  juvénile. 

Je  vous  citerai  d'abord  un  cas  mentionné  par  Leyden',  dans 
son  traité  des  maladies  de  la  moelle  (1863).  Il  concerne  un 
malade  qui,  àl'àge  de  14  ans,  avait  été  pris  de  douleurs  fulgu- 
rantes dans  les  jambes,  avec  sensation  d'engourdissement  à  la 
plante  des  pieds.  Deux  ans  plus  tard,  l'ataxie  s'était  montrée 
aux  membres  inférieurs.   Le   malade  avait  eu  de  la  diplopie 

).  Leyden.  —  Diegraue  Degeneration  der  hinteren  Ruckenmarkstrœnge.  Berlin, 
1863,  p.  210. 
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transitoire,  de  l'incontinence  des  matières  fécales.  Il  était  devenu 
sujet  aux  crises  gastriques.  Il  présentait  des  troubles  très  pro- 
noncés de  la  sensibilité  superficielle  et  profonde,  et  de  l'hypo- 
tonie musculaire  à  un  degré  considérable.  En  dernier  lieu,  l'in- 
coordination motrice  était  très  prononcée  aux  quatre  membres. 

Voilà  donc  un  exemple  bien  net  de  tabès  juvénile. 

En  voici  trois  autres,  qui  ont  été  publiés  par  B.  Remak^; 
ils  ont  été  tirés  de  la  clinique  de  Hirschberg,  un  oculiste  bien 
connu  : 

Une  fillette,  issue  de  parents  syphilitiques,  avait  fait  une 
chute  sur  l'occiput,  à  l'âge  de  9  ans.  Peu  de  temps  après,  elle 
était  devenue  sujette  à  une  incontinence  d'urine,  nocturne 
d'abord,  puis  diurne  et  nocturne.  Ce  symptôme  alla  en  s'aggra- 
vant.  Puis  il  s'y  associa  de  l'incontinence  des  matières  fécales. 
Les  manifestations  subséquentes  ont  consisté  en  pertes  de  con- 
naissance, vomissements,  douleurs  intermittentes  très  fortes, 
siégeant  à  la  région  occipitale;  ptosis  à  gauche,  diplopie,  fai- 
blesse croissante  de  la  vue,  en  rapport  avec  une  atrophie  double 
du  nerf  optique  ;  sensation  de  constriction  en  ceinture,  hypoes- 
thésie  tactile  et  hypoalgésie  accusée  surtout  au  niveau  des 
jambes,  douleurs  lancinantes  dans  les  quatre  membres  ;  il  n'y 
avait  pas  d'ataxie. 

La  plupart  de  ces  symptômes  se  sont  amendés  dans  la  suite; 
finalement,  il  ne  subsistait  plus  que  l'incontinence  d'urine, 
l'amblyopie  et  l'abolition  des  réflexes  patellaires.  Je  vous  dirai 
tout  à  l'heure  ce  qui  est  advenu  de  cette  fillette. 

La  seconde  observation  concerne  un  garçon  de  14  ans,  qui 
était  venu  consulter  Hirschberg  parce  que  depuis  environ 
six  mois  sa  vue  avait  baissé  progressivement.  L'examen  du  fond 
de  l'œil  fit  constater  une  atrophie  double  du  nerf  optique.  Le 
réflexe  patellaire  était  aboli  des  deux  côtés.  En  outre,  l'enfant 
avait  de  l'incontinence  d'urine  depuis  environ  une  année; 
nocturne  d'abord,  l'incontinence  était  devenue  incessante.  On 
n'avait  pas  pu  découvrir  d'autres  manifestations  du  tabès.  Les 
parents  de  l'enfant  niaient  avoir  eu  la  syphilis.  Cependant  une 
amélioration  survint  dans  l'état  de  la  vue,  après  qu'on  eut  sou- 
mis l'enfant  à  un  essai  de  traitement  mixte. 

1:  B.  Remak.  —  Drei  Fœlle  von  Tabès  im  Kindesalter.  Berliner  klin.  Wochen- 
schrift,[8?,o,  n°  7,  p.  103. 
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Enfin,  chez  un  adolescent  de  16  ans,  qui  se  plaignait  de  ce 
que  sa  vue  avait  baissé  depuis  quelques  semaines,  l'examen 
ophthalmoscopique  fit  également  découvrir  une  atrophie  bilaté- 
rale du  nerf  optique.  Depuis  trois  années,  le  malade  avait  de 
l'incontinence  d'urine.  Depuis  deux  années,  il  avait  eu,  à 
plusieurs  reprises,  de  violentes  douleurs  lancinantes  au  niveau 
des  incisives;  celles-ci  étaient  d'ailleurs  parfaitement  saines. 
Avec  cela,  on  constatait  l'existence  du  signe  de  Romberg,  l'abo- 
lition du  phénomène  du  genou,  des  deux  côtés,  de  l'hypoesthé- 
sie  tactile  et  de  l'hypoalgésie  disséminée  par  plaques,  au  niveau 
des  membres  inférieurs.  L'enquête  faite  sur  les  antécédents 
de  ce  jeune  homme  a  donné  des  résultats  particulièrement 
instructifs  :  la  mère  avait  eu  deux  avortements  ;  le  père  avait 
contracté  la  syphilis  à  l'âge  de  2S  ans.  Depuis  des  années  il  se 
plaignait  de  douleurs  rhumatismales  dans  les  bras  et  les 
jambes;  à  plusieurs  reprises  il  avait  éprouvé  des  troubles  de  la 
miction.  E.  Mendel,  qui  l'a  examiné  à  fond,  a  constaté  chez  lui 
un  ensemble  de  manifestations  qui  autorisaient  le  diagnostic  de 
tabès  incipiens  :  signe  de  Romberg;  perte  de  l'équilibre  à  la 
suite  d'un  rapide  mouvement  de  conversion;  inégalité  de  dila- 
tation des  pupilles  ;  douleurs  fulgurantes  dans  les  membres  ; 
anesthésie  au  niveau  des  doigts  et  des  orteils;  par  endroits, 
ralentissement  de  la  perception;  abolition  du  réflexe  patellaire 
et  du  réflexe  plantaire. 

Rien  entendu,  j'aurai  à  revenir  sur  ces  deux  cas  de  tabès 
chez  le  père  et  le  fils. 

* 

Voici  maintenant  deux  observations  publiées  par  E.  Mendel, 
dont  la  première  fait  double  emploi  avec  une  de  celles  qui  pré- 
cèdent. En  effet,  elle  concerne  le  sujet  de  la  première  des  trois 
observations  de  R.  Remak.  Elle  nous  renseigne  sur  l'évolution 
subséquente  du  cas. 

11  s'agissait,  je  vous  le  répète,  d'une  fillette  qui  avait  pré- 
senté les  premières  manifestations  du  tabès  à  l'âge  de  10  ans. 
A  un  moment  donné,  une  amélioration  considérable  était  sur- 
venue dans  l'état  de  l'enfant.  Cette  amélioration  n'a  pas  per- 
sisté. Dans  les  dix  années  qui  ont  suivi,  la  maladie  a  repris  sa 
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marche  progressive.  L'amblyopie  a  dégénéré  en  amaurose. 
L'ataxie  a  fait  son  apparition  aux  membres  inférieurs 
d'abord,  puis  aux  mains.  En  dernier  lieu,  les  membres  infé- 
rieurs avaient  été  frappés  d'une  paralysie  complète,  qui  s'était 
étendue  aux  sphincters  de  la  vessie  et  de  l'anus.  La  malade 
était  clouée  au  lit  depuis  des  années,  à  l'époque  où  Mendel^  a 
fourni  sur  son  compte  les  renseignements  que  je  viens  de  vous 
communiquer. 

La  seconde  observation,  publiée  par  Mendel,  concerne  un 
jeune  homme  de  21  ans,  manifestement  entaché  de  la  syphilis 
héréditaire.  A  l'âge  de  11  ans,  il  avait  été  atteint  d'une  fai- 
blesse de  la  vue,  qui,  peu  à  peu,  avait  abouti  à  une  cécité  com- 
plète. Depuis  deux  années,  ce  jeune  homme  était  tourmenté  par 
des  douleurs  fulgurantes  dans  les  jambes,  et  par  des  maux  de 
tète.  Par  moments,  il  avait  de  l'ischurie  et  une  légère  inconti- 
nence. Il  n'avait  jamais  eu  d'érections,  ni  de  pollutions.  Ses 
pupilles  étaient  dilatées,  la  droite  plus  que  la  gauche  ;  elles  ne 
réagissent  plus.  Des  deux  côtés  il  y  avait  atrophie  de  la  papille. 
De  nystagmus,  point.  Il  y  avait  par  contre  de  l'hypoalgésie,  au 
niveau  des  jambes,  et  une  légère  diminution  de  la  sensibilité 
profonde,  aux  pieds.  Le  réflexe  patellaire  était  aboli  des  deux 
côtés.  Enfin,  il  n'existait  aucune  trace  d'incoordination  motrice, 
en  dehors  d'un  certain  degré  d'incertitude  de  la  démarche. 

* 
*   * 

Voilà  donc  quatre  autres  observations  de  tabès  juvénile,  qui 
rentrent  dans  les  cadres  du  tabès  classique.  Un  symptôme  pré- 
dominant leur  est  commun  à  toutes  les  quatre,  c'est  l'amblyopie, 
symptomatique  d'une  atrophie  bilatérale  du  nerf  optique. 
Cette  atrophie  est  survenue  à  titre  de  manifestation  sinon 
initiale,  du  moins  précoce.  Contrairement  à  ce  qui  s'observe 
d'habitude,  chez  l'adulte,  ce  début  par  V atrophie  du  nerf  optique 
n' imjilique  jjas  une  lenteur  insolite  de  l'évolution  du  tabès.  C'est 
chose  démontrée,  et  j'ai  insisté  là-dessus,  dans  une  de  mes 


1.  E.  Mexdel.  —  Die  hereditâre  Syphilis  in  Beziehung  z.  Entwickelung  von 
Krankheiten  des  Nervensystems.  Festschrift  gewidmet  G.  Lewix.  —  Berlin,  1897, 
p. 141. 
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leçons  de  l'année  dernière  \  que  le  tabès,  quand  il  débute  chez 
un  adulte  par  l'atrophie  du  nerf  optique,  est  en  quelque  sorte 
enrayé  dans  son  évolution  progressive.  L'expression  clinique, 
dans  ces  cas-là,  a  une  tendance  à  se  résumer  dans  l'amaurose 
symptomatique  d'une  atrophie  du  nerf  optique  ;  tout  au  plus 
l'amaurose  s'accompagne-t-elle  de  douleurs  fulgurantes  et  de 
l'abolition  du  phénomène  du  genou.  En  tout  cas  l'incoordina- 
tion motrice  se  montre  très  tardivement,  si  tant  est  qu'elle  se 
montre.  Rien  de  pareil  n'avait  lieu  dans  les  quatre  cas  de  tabès 
juvénile,  que  je  viens  de  passer  en  revue.  Ici  nous  trouvons 
l'atrophie  du  nerf  optique  associée  à  des  troubles  oculo-pupil- 
laires,  à  des  paralysies  des  muscles  extrinsèques  de  l'œil,  à  de 
l'incontinence  des  sphincters,  à  des  troubles  objectifs  de  la 
sensibilité,  etc.,  voire  à  de  l'incoordination  motrice,  sans 
compter  bien  entendu  l'abolition  du  phénomène  du  genou  et 
les  douleurs  fulgurantes,  sans  compter  que  dans  les  quatre  cas 
l'évolution  a  été  à  la  fois  progressive  et  à  marche  relativement 
rapide. 

* 

*   * 

Est-ce  à  dire  que  toujours  l'amblyopie  en  rapport  avec  une 
atrophie  du  nerf  optique  figure  parmi  les  manifestations  précoces 
du  tabès  juvénile?  Non  pas;  indépendamment  de  l'observation 
de  Leyden,  dont  je  viens  de  vous  parler,  je  suis  à  même  de 
vous  en  citer  quatre  autres,  qui  prouvent  le  contraire;  elles  sont 
de  publication  récente. 

La  première  a  fait  l'objet  d'une  présentation  à  la  Société 
royale  de  médecine  de  Londres,  de  la  part  de  M.  Thomas 
Wilson,  dans  le  courant  de  l'année  dernière.  Elle  concerne 
une  jeune  femme  de  26  ans,  qui  avait  été  prise  de  douleurs 
fulgurantes  dans  les  membres  inférieurs,  à  l'âge  de  16  ans. 
Cette  femme  s'était  mariée  à  23  ans,  et  elle  avait  eu  six  gros- 
sesses, dont  une,  l'avant-dernière,  avait  abouti  à  une  fausse 
couche.  Au  moment  de  la  présentation  de  cette  malade,  on 
constatait  chez  elle,  en  fait  de  manifestations  du  tabès  :  des 
arthropathies  de  la  hanche  et  du  genou,  aux  deux  membres; 

1.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux,  Deuxième  série. 
Paris,  1897,  p.  S74. 
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le  signe  de  Romberg;  de  l'hypoesthésie  cutanée,  la  perte  du 
sens  musculaire;  des  troubles  du  côté  des  sphincters;  le  signe 
d'Argyll-Robertson  (la  malade  avait  eu  du  strabisme  passager). 
La  syphilis  ne  paraissait  être  pour  rien,  dans  le  développe- 
ment du  tabès,  chez  cette  femme. 

A  l'occasion  de  cette  présentation,  le  docteur  Norman  Moore 
a  mentionné  le  cas  d'une  jeune  fille  de  16  ans,  qui  présentait, 
indépendamment  de  certains  stigmates  irrécusables  de  la 
syphilis  héréditaire,  un  ensemble  de  manifestations  autorisant 
le  diagnostic  de  tabès  dorsalis  :  abolition  du  phénomène  du 
genou,  signe  de  Rombei'g,  signe  d'Argyll-Robertson,  strabisme 
intermittent,  anesthésie  superficielle,  perte  du  sens  musculaire, 
fracture  spontanée. 

Les  deux  autres  observations  figurent  dans  un  travail  de 
P.  Berbez^  L'une  concerne  un  malade,  fils  d'une  mère  épilep- 
tique,  qui  avait  présenté  les  premières  manifestations  du  tabès 
à  l'âge  de  16  ans,  sous  la  forme  de  douleurs  fulgurantes  et 
d'un  mal  perforant.  A  ces  premières  manifestations  s'étaient 
associés  ensuite  le  signe  de  Romberg,  l'abolition  des  réflexes 
plantaires  et  rotuliens,  le  signe  d'Argyll-Robertson,  de  la  diplo- 
pie  intermittente,  des  crises  de  douleurs  urétro-iléo-scrotales, 
des  crises  laryngées,  etc.,  etc.  Chez  l'autre  malade,  une  jeune 
fille,  le  tabès  avait  débuté  à  l'âge  de  17  ans,  à  la  suite  d'une  ten- 
tative de  suicide,  par  des  douleurs  fulgurantes  dans  les  membres 
et  à  la  ceinture.  Plus  tard  on  a  noté,  entre  autres  manifestations 
du  tabès,  l'abolition  des  réflexes,  le  signe  de  Romberg,  ladiplo- 
pie,  du  myosis,  la  chute  des  ongles  et  des  dents,  des  plaques 
disséminées  d'anesthésiC;,  de  l'incoordination  motrice,  des  crises 
gastriques,  laryngées,  pseudo-néphrétiques,  etc.,  etc. 


En  dehors  de  ces  neuf  observations,  je  ne  connais  guère  que 
deux  cas  susceptibles  d'être  rattachés  au  tabès  juvénile.  L'un 
est  mentionné  en  termes  très  sommaires  par  mon  collègue  et 
ami  A.  Fournier,  dans  ses  Leçons  sur  la  période  préataxique 
du    tabès   d'origine  syphilitique   (p.    335);  l'autre,   publié  par 

P.  Berbez.  —  Tabès  précoce  et  hérédité  nerveuse.  Progrès   médical,  23  juil- 
let 1887,  n"  30,  p.  59. 
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M.  G.  Ballet^  est  sujet  à  caution.  En  effet,  suivant  le  propre 
diagnostic  de  mon  prédécesseur  Charcot,  cette  observation  de 
M.  Ballet  se  rapportait  à  un  cas  d'ataxie  locomotrice  anormale. 
Le  sujet,  un  homme  de  peine,  avait  17  ans  passés,  lorsqu'un 
matin  il  se  réveilla  avec  des  fourmillements  dans  le  JDras 
gauche.  Ces  fourmillements  ont  persisté  pendant  plus  de  deux 
mois.  Puis  le  malade  a  présenté  successivement  une  paralysie 
faciale  gauche,  la  perte  de  l'ouïe  de  ce  même  côté,  de  la  diplo- 
pie,  du  strabisme  de  l'œil  gauche,  une  paralysie  de  la  sixième 
paire,  de  la  déviation  de  la  langue,  une  certaine  gêne  pour 
parler  et  pour  avaler,  de  l'anesthésie  avec  parésie  motrice  aux 
membres  du  côté  gauche.  Le  malade  marchait  difficilement,  et 
il  avait  de  la  tendance  à  aller  à  gauche.  Plus  tard,  passé  vingt 
ans,  il  a  eu  des  douleurs  dans  les  jointures;  son  coude  gauche 
était  devenu  raide  et  le  siège  d'une  tuméfaction  indolente. 
Enfin,  en  dernier  lieu,  il  présentait  une  hémiatrophie  de  la 
langue,  ainsi  qu'une  atrophie  du  deltoïde,  des  muscles  sous- 
épineux,  du  biceps  et  des  muscles  de  la  main,  à  gauche.  De  ce 
même  côté,  la  tête  humérale  avait  subi  une  augmentation  de 
volume  du  tiers. 


* 


Conclusions  :  Nous  voilà  en  possession  des  éléments  indis- 
pensables pour  répondre  à  la  question  que  je  posais  tout  à 
l'heure. 

Nous  sommes,  ce  doit  être  votre  avis  comme  le  mien,  auto- 
risés à  conclure,  d'abord  que  le  tabès  juvénile  est  très  rare,  — 
pour  ce  qui  me  concerne,  sur  un  total  de  plus  de  cinq  cents 
cas  de  tabès,  je  n'ai  pas  rencontré  un  seul  cas  de  tabès  juvénile. 

Ensuite,  à  en  juger  par  les  quelques  faits  connus,  nous 
pouvons  conclure  que  le  tabès  dorsal,  quand  il  se  développe 
'pendant  l'enfance  ou  ï adolescence ,  ne  diffère  pas  du  tabès  de 
l'adulte;  tout  au  plus  semble-t-il  qu'une  amblyopie  en  rapport 
avec  une  atrophie  du  nerf  optique  figure,  avec  une  fréquence 
relativement  grande,   parmi  les  manifestations   premières   du 

1.  Baxlet.  —  Archives  de  Neurologie,  1884,  p.  19S. 
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tabès  infantile,  sans  que  pour  cela  l'affection  soit  enrayée  ou 
retardée  dans  son  évolution  progressive. 

Le  cas  du  jeune  malade  que  je  vous  ai  présenté,  il  y  a  un  ins- 
tant, n'a  donc  rien  à  voir  avec  le  tabès  juvénile,  à  ne  s'en  rap- 
porter qu'à  l'expression  clinique. 


Rôle  de  U hérédité  dans  le  développement  du  tabès.  —  Il  me 
reste  dès  lors  à  envisager  la  question  à  un  autre  point  de  vue. 
Il  me  reste  à  examiner  si  le  tabès  est  quelquefois  un  produit 
de  l'hérédité  directe,  et  si,  dans  ces  cas-là,  il  revêt  des  carac- 
tères insolites  qui  rappellent  plus  ou  moins  ceux  que  nous 
avons  relevés  chez  notre  second  malade. 

Je  vous  ai  déjà  signalé,  au  début  de  cette  leçon,  la  rareté 
des  exemples  connus  de  tabès  dorsal,  survenus  dans  les  condi- 
tions que  je  viens  de  dire,  survenus  chez  des  sujets  dont  l'un 
des  ascendants  paternels  ou  maternels  était  affecté  de  la  même 
maladie.  Le  moment  est  venu  de  vous  fournir  les  preuves  de 
cette  assertion. 

Laissez-moi  vous  faire  remarquer  d'abord  que  la  plupart  des 
auteurs,  qui  ont  écrit  sur  l'étiologie  du  tabès,  ont  représenté 
comme  nul,  ou  comme  de  peu  d'importance,  le  rôle  de  l'hérédité 
directe  dans  le  développement  de  cette  maladie. 

Marius  Carré^dans  sa  thèse  inaugurale  (obs.l),  cite  l'obser- 
vation d'une  femme  de  26  ans,  qui  comptait  dans  sa  famille 
18  personnes  atteintes  de  la  même  maladie  qu'elle.  Cette 
maladie  s'est  traduite  par  des  fourmillements  dans  les  extré- 
mités, par  des  douleurs  dans  les  cuisses,  par  de  la  faiblesse  de 
la  vue,  par  de  l'ataxie  dans  les  membres  supérieurs.  Il  est  vrai 
que  la  malade  avait  de  Y  embarras  de  la  parole,  et  qu'on  n'a  pas 
constaté  chez  elle  le  moindre  indice  d'anesthésie  superficielle 
ou  profonde.  Voilà  qui  autorise  un  point  de  doute,  relative- 
ment à  la  légitimité  du  diagnostic. 

Topinard,  dans  son  traité  de  l'ataxie  locomotrice-,  s'est 
trouvé  réduit  à  citer  cette  observation  de  Carré,  comme  preuve 

1.  Marius  Carré.  —  De  l'ataxie  locomotrice  progressive.  Thèse  de  Paris,  1862. 

2.  Topinard.  ^-  De  l'ataxie  locomotrice,  Pari",  1861. 
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d'une  influence  de  famille  dans  le  développement  de  la  maladie 
en  question. 

Duchenne  (de  "Boulogne)  a  déclaré  que,  malgré  le  soin 
extrême  qu'il  avait  mis  à  étudier  les  antécédents  de  ses  malades, 
dans  les  cas  d'ataxie  locomotrice  qu'il  avait  eu  l'occasion  d'ob- 
server, il  n'avait  pu  entrevoir  la  moindre  cause  prédisposante 
ou  déterminante  ^ 

Déjerine-,  dans  sa  thèse  sur  l'hérédité  dans  les  maladies 
du  système  nerveux,  déclarait,  en  parlant  du  tabès  dorsal,  de 
la  maladie  de  Duchenne,  qu'il  n'avait  guère  été  publié  de  cas 
absolument  démonstratif  de  transmission  directe  de  cette  affec- 
tion des  parents  aux  enfants. 

Des  exemples  de  tabès  familial  existent  cependant,  je  vous  en 
ai  cité  un,  tout  à  l'heure,  publié  par  Remak;  il  s'agit  de  ce  jeune 
homme  de  16  ans,  chez  qui  le  tabès  a  débuté  par  une  atrophie 
double  des  nerfs  optiques,  et  dont  le  père  également  présentait 
les  symptômes  du  tabès  incifnens.  Incidemment  je  crois  devoir 
faire  remarquer  qu'il  ne  semble  pas  que,  chez  le  père,  le  début 
du  tabès  remontât  à  l'époque  de  la  conception  du  fils. 

Je  note  ensuite  que  le  professeur  Erb\  sur  un  total  de 
275  cas  de  tabès,  qu'il  avait  été  à  même  d'examiner,  en  comp- 
tait deux  concernant  des  malades  dont  les  pères  avaient  été 
atteints  de  la  même  affection.  Quant  au  reste,  ainsi  qu'il  le 
répétait  dans  une  lettre  récente  qu'il  a  bien  voulu  m'adresser 
à  ce  sujet,  Erb  ne  croyait  pas  pouvoir  conclure  de  ces  deux  cas 
à  une  influence  directe  de  l'hérédité  sur  le  développement  du 
tabès.  Le  frère  d'un  de  ces  malades  avait  été  atteint  de  la 
paralysie  générale  des  aliénés;  le  père  était  mort  tabétique.  Le 
malade,  qui  était  médecin,  affirmait  n'avoir  jamais  eu  ni 
chancre,  ni  autre  manifestation  de  la  syphilis  ;  toutefois  il  avait 
les  ganglions  des  aines  engorgés.  Il  est  possible,  a  fait  remar- 
quer Erb,  que  le  père  ait  eu  la  vérole,  et  que  les  deux  fils,, 
l'un  affligé  du  tabès,  l'autre  de  la  paralysie  générale,  aient  été 
des  victimes  de  l'hérédo-syphilis. 

L'autre  cas,  mentionné  par  Erb,  concernait  un  homme  de 

d.  DiciiEXXE.  —  De  l'électrisation  localisée,  3°  édition,  Paris,  1872,  p.  634. 

2.  Déjerixe.  —  L'hérédité  dans  les  maladies  du  système  nerveux,  Paris,  1886. 
p.  179. 

3.  Erb.  —  Zur  ^tiologie- der  Tabès.  BerZi«e?'  klin.  Wochenschrift,  n°»  29  et  30. 
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29  ans,  qui  avait  contracté  la  syphilis  à  l'âge  de  20  ans,  et  qui 
présentait  les  symptômes  du  tabès  depuis  quatre  années.  Son 
père,  âgé  de  69  ans,  était  tabétique  depuis  une  vingtaine  d'an- 
nées; lui  également  avait  eu  autrefois  un  chancre  induré. 

Je  suis  d'accord  pour  reconnaître  avec  Erb  que  des  faits  de 
ce  genre  ne  prouvent  qu'une  chose  :  le  rôle  prépondérant  de  la 
syphilis  dans  le  développement  du  tabès. 

Enfin,  dans  le  travail  de  P.  Berbez,  dont  je  vous  ai  déjà 
parlé,  il  est  question  (obs.  I)  d'un  tabétique  qui  était  fils  «  d'un 
tabétique  paralytique  général  »,  ainsi  que  d'une  femme  tabé- 
tique (obs.  Vlll)  dont  la  mère  était  vraisemblablement  ataxique. 


En  somme,  il  est  extrêmement  rare  que  le  tabès  s'observe 
chez  des  sujets  dont  l'un  des  ascendants,  père  ou  mère,  a  été 
atteint  de  cette  même  affection.  De  plus,  dans  les  quelques  cas 
oii  cette  coïncidence  a  été  constatée,  le  tabès  ne  revêtait  pas  des 
caractères  particuliers,  insolites,  rappelant  de  près  ou  de  loin 
ceux  que  nous  constatons  chez  le  plus  jeune  de  nos  deux 
malades. 

Vous  voyez  d'ici  la  conclusion  qui  se  dégage  de  la  double 
étude  à  laquelle  je  viens  de  me  livrer  :  c'est  que  l'affection  pré- 
sentée par  notre  second  malade  n'est  pas  un  cas  de  tabès  infan- 
tile, et  qu'on  saurait  encore  moins  y  voir  un  exemple  de  tabès 
héréditaire.  11  ne  me  paraît  pas  douteux  que  la  maladie  pré- 
sentée par  ce  jeune  homme  ne  soit  un  fruit  de  l'hérédité,  mais 
de  l'hérédité  indirecte,  telle  que  nous  la  voyons  intervenir 
dans  une  foule  de  cas  de  maladies  nerveuses,  et  notamment  dans 
■des  cas  de  tabès. 

Eu  égard  à  l'expression  clinique,  nous  avons  affaire  à  un  de 
ces  cas  hybrides,  dont  nous  connaissons  déjà  un  certain  nombre 
d'exemples,  et  qui  empruntent  à  la  fois  leurs  traits  au  tabès 
dorsal  et  à  la  maladie  de  Friedreich. 

Eu  égard  à  l'étiologie  et  à  la  pathogénie,  le  cas  doit  évidem- 
ment être  considéré  comme  la  conséquence  d'une  tare  neuro- 
pathique  congénitale.  Que  la  maladie  du  père  ait,  si  je  puis 
m'exprimer  ainsi,  déteint  sur  le  fils,  sous  la  forme  d'un  certain 
nombre  de  manifestations  tabétiques  et  notamment  de  l'atrophie 
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papillaire,  rien  de  plus  vraisemblable.  L'intéressant  serait  de 
déchiffrer  les  raisons  du  caractère  mixte  que  revêt  l'expression 
clinique  chez  ce  jeune  homme,  et  de  dégager  de  l'ensemble 
des  faits  analogues  les  lois  qui  président  à  la  constitution  de 
ces  formes  hybrides  de  maladies  nerveuses,  dont  je  vous  ai 
montré  d'intéressants  exemples,  dans  la  leçon  d'aujourd'hui  et 
dans  celle  de  vendredi  dernier.  Il  y  a  longtemps  que  je  porte 
mon  attention  sur  ce  point.  Un  jour  ou  l'autre,  je  compte  vous 
faire  part  des  résultats  de  mes  observations  et  de  mes  médita- 
tions sur  cette  importante  question  qui  touche  à  la  fois  à  l'étio- 
logie  et  à  la  pathogénie  des  maladies  nerveuses. 


XXII 

SUR    CINQ    CAS    D'ATROPHIE    HÉRÉDITAIRE 
DE    LA    PAPILLE^ 


Sommaire.  —  Objet  de  cette  leçon.  Étude  d'une  affection  héréditaire  et  familiale, 
caractérisée  par  une  cécité  partielle,  centrale,  en  rapport  avec  une  atrophie 
du  nerf  optique. 

Premier  exemple  clinique.  —  Circonstances  familiales  du  cas  ;  arbre  généalogique.  — 
Début  des  accidents  par  un  accès  d'aniblyopie.  —  Evolution  subséquente.  — 
Caractères  ophthalmoscopicpies.  —  Résultats  de  l'examen  périoptométrique. 

—  Tuméfaction  circonscrite  intercurrente  de  la  paroi  crânienne.  —  Résumé.  — 
Impossibilité  de  distinguer  l'atrophie  héréditaire  du  nerf  optique  de  l'atrophie 
tabétique,  d'après  les  seuls  résultats  de  l'examen  ophthalmoscopique. 

Deuxième  exemple  clinique.  —  Circonstances  familiales  du  cas  ;  syphilis  antécédente. 

—  Début  subit  par  de  l'amblyopie  ;  maux  de  tête.  —  Diminution  rapide  de 
l'acuité  visuelle.  —  Amélioration  ultérieure  de  la  vue  ;  nyctalopie.  —  Résultats 
de  l'examen  ophthalmoscopique  et  de  l'examen  périoptométrique.  —  Exagé- 
ration du  réflexe  rotulien  à  droite. 

Troisième  exemptle  clinique.  —  Circonstances  familiales  du  cas.  —  Début  par  une 
diminution  subite  de  l'acuité  visuelle  ;  amblyopie  ;  maux  de  tète.  —  Amélio- 
ration subséquente  de  la  vue.  —  Résultats  de  l'examen  ophthalmoscopique 
et  de  l'examen  périoptométrique. 

Quatrième  exemple  clinique.  —  Il  se  rapporte,  ainsi  que  le  suivant,  à  un  autre 
groupe  familial;  arbre  généalogique.  —  Début  par  un  trouble  subit  de  la  vue; 
diminution  graduelle  de  l'acuité  visuelle  ;  recrudescence,  à  la  suite  de  maux  de 
tête.  —  Résultats  dissemblables  de  deux  examens  ophthalmoscopiques  et 
pérloptométriques,  pratiqués  à  quelques  mois  de  distance. 

Cinquième  exemple  clinique.  —  Début  par  la  perte  transitoire  de  la  faculté  de  lire.  — 
Alternatives  de  vision  claire  et  d'aniblyopie;  maux  de  tête  violents.  —  Plus 
tard,  cécité.  — Le  malade  présente  en  outre  les  symptômes  de  la  maladie  de 
Parkinson.  —  Résultats  de  l'examen  du  fond  de  l'œil. 


Messieurs, 

J'ai  consacré  mon  avant-dernière  leçon  à  l'étude  clinique 
d'une  maladie  essentiellement  familiale,  la  maladie  de  Frie- 
dreich;  vendredi  dernier  j'ai  agité  la  question  de  savoir  si  l'héré- 

1.  Leçon  du  23  juin  1891. 
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dite  directe  pouvait  intervenir  dans  le  développement  du  tabès 
dorsal;  cela  revenait  à  rechercher  si  le  tabès  peut  se  présenter 
à  l'état  de  maladie  héréditaire  ou  familiale.  Je  crois  vous  avoir 
démontré  que  cette  éventualité  est  extrêmement  rare,  si  tant 
€st  qu'on  l'ait  observée  jusqu'ici. 

Aujourd'hui  je  me  propose  de  vous  faire  faire  connaissance 
avec  une  maladie  héréditaire  et  familiale  très  curieuse,  encore 
fort  mal  connue,  dont  il  est  à  peine  question  dans  quelques 
traités  d'ophthalmologie.  Il  s'agit  d'une  cécité  partielle,  qui  se 
présente  avec  des  caractères  spéciaux,  qui  parait  dépendre  d'une 
atrophie  du  faisceau  central  de  la  rétine,  du  faisceau  maculo-pu- 
pillaire.  Delklenom  d'aù'ophie  hé)'éditaire  de  la  papille,  qu'on  a 
donné  à  cette  affection,  et  que  j'adopte,  pour  ma  part,  de  préfé- 
Tence  à  celui  d'atrophie  héréditaire  du  nerf  optique.  La  première 
dénomination  exprime  bien  le  mode  de  délimitation  de  cette 
variété  d'atrophie  du  nerf  optique.  Elle  se  prête  à  mettre  celle- 
ci  en  contraste  avec  l'atrophie  tabétique  du  même  nerf,  qui, 
elle,  marche  de  la  périphérie  au  centre,  pour  envahir  finalement 
toute  l'épaisseur  du  nerf,  lorsque  le  processus  parvient  jusqu'à 
son  apogée.  Or  vous  n'ignorez  pas  qu'il  existe  une  forme 
umblyopique  et  amaurotique  du  tabès,  qui  a  cela  de  particulier 
que,  pendant  longtemps,  pendant  des  années,  l'amblyopie,  et 
une  amblyopie  qui  dégénère  en  amaurose,  résume  à  peu  de 
chose   près  l'expression  clinique. 

Eh  bien,  ces  deux  variétés  d'amblyopie,  celle  qui  traduit 
nne  atrophie  héréditaire  du  faisceau  central  du  nerf  optique, 
et  celle  qui  n'est  qu'une  manifestation  du  tabès,  diffèrent  à 
bien  des  égards,  mais  notamment  au  point  de  vue  du  pronostic. 
Vous  comprendrez  mieux,  tout  à  l'heure,  combien  il  importe 
de  ne  pas  les  confondre  sur  le  terrain  de  la  pratique. 

Cela  dit,  je  vais  d'abord  vous  mettre  en  présence  de  quatre 
sujets  qui  réalisent  des  exemples  d'atrophie  héréditaire  de  la 
papille.  Leurs  observations  et  une  autre  qui  va  suivre  m'ont 
été  communiquées  par  MM.  les  docteurs  Kœnig  et  Ricklin.  Tous 
ces  faits  se  répartissent  en  deux  groupes  familiaux. 


Premier  exemple  clinique.  —  Voici  un  premier  malade,  un 
nommé  R...,  âgé  de  23  ans,  qui  s'est  présenté  au  service  ophthal- 
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mologique  de  la  Salpêtrière,  le  8  janvier  1893.  Il  est  resté  en 
observation  depuis  cette  époque.  Les  renseignements  recueillis 
sur  ses  antécédents  familiaux  sont  on  ne  peut  plus  intéressants  ; 
vous  allez  en  juger. 

La  bisaïeule  de  R...  avait  épousé  un  cousin  germain.  De 
cette  union  sont  nés  : 

1°  Une  fille,  qui  est  la  grand'mère  de  R...  ici  présent; 

2"  Un  fils,  devenu  subitement  aveugle,  à  l'âge  de  30  ans, 
et  qui  est  mort  à  l'âge  de  49  ans.  Il  y  a  tout  lieu  de  croire 
qu'il  avait  été  atteint  de  la  variété  d'atrophie  pa^pillaire,  dont  je 
suis  en  train  de  vous  entretenir. 

a)  Ce  fils  a  eu  pour  sa  part  trois  enfants  : 

L'aîné,  qui  vit  encore,  est  âgé  de  54  ans;  il  a  la  goutte.  Il  a 
pu  nous  fournir  des  renseignements  très  précis  sur  la  santé  de 
son  père,  dans  une  lettre  dont  je  crois  devoir  retranscrire  tex- 
tuellement le  passage  suivant  : 

«  Un  matin,  est-il  dit  dans  cette  lettre,  mon  père  a  trouvé 
le  jour  très  sombre  et  il  faisait  un  très  beau  soleil.  La  cécité 
futbientôt  à  peu  près  complète.  Sa  maladie  était  l'amaurose,  bien 
plus  grave  que  la  cataracte.  Les  yeux  étaient  très  beaux,  au 
point  qu'on  avait  de  la  peine  à  croire  qu'il  fût  aveugle.  Il  dis- 
tinguait le  jour  de  la  nuit.  » 

b)  Quant  à  la  fille,  qui  n'est  autre  que  la  grand'mère  de 
R...,  elle  a  donné  le  jour  à  cinq  enfants,  deux  filles  et  trois  fils. 

L'une  des  filles  est  la  mère  de  notre  malade. 

L'autre  a  eu  un  fils,  qui  vit  encore  et  que  je  vous  présente- 
rai dans  un  instant;  c'est  un  nommé  L...,  qui  est  atteint  de  la 
même  variété  d'atrophie  papillaire  que  son  cousin  germain. 

Des  trois  fils  delagrand'mèredeR...,  l'un  est  devenu  aveugle 
à  l'âge  de  24  ans.  Je  vous  le  présenterai  tout  à  l'heure,  et  je 
vous  communiquerai  les  parties  les  plus  intéressantes  de  son 
observation  (Obs.  III). 

Enfin,  pour  compléter  ce  qui  a  trait  à  cette  enquête  familiale, 
je  dois  ajouter  qu'une  sœur  de  R...,  plus  jeune  que  lui,  de  con- 
stitution débile,  est  sujette  aux  attaques  de  nerfs,  avec  perte  de 
connaissance.  Son  frère  a  été  frappé  d'astasie-abasie  à  l'âge  de 
18  ans,  au  sortir  d'une  grande  attaque  d'hystérie  convulsive,  qui 
a  duré  trois  heures,  et  qui  avait  été  provoquée  par  une  violente 
émotion. 

26 
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Un  coup  d'œil  jeté  sur  le  tableau  placé  devant  vous  et  où  se 
trouve  reproduit  l'arbre  généalogique  de  R...  vous  permettra 
d'embrasser  d'un  trait,  les  circonstances  familiales  que  je  viens 
d'énumérer. 


Bisaïeux. 
Cousins  ffermains. 


F. 

ff. 

Grand'mère  du  malade. 

AveugI 

H. 

H. 

C...  (obs. III.) 

Tuberculeux, 

F. 

Aveugle  à 

mort  à 

Mère  du  malade. 

^ 

20  ans. 

H. 

H. 

30   ans. 

H. 

Hystérique 

H. 

H. 

F. 

(grandes    at- 

R...  (obs.  I.) 

L...  (obs.  II.) 

Hystérique. 

taqu 

es). 

At.  p. 

At.   p. 

Goutteux, 
âgé  de  jO  ans 


Pour  ce  qui  est  des  antécédents  pathologiques  personnels  de 
R...,  ils  se  réduisent  à  une  atteinte  de  diphtérie,  qui  remonte 
à  l'enfance  du  malade. 


Le  début  des  accidents  présentés  par  R...  date  du  mois 
d'avril  1893.  Dans  les  derniers  mois  de  l'année  qui  avait  pré- 
cédé, R...  avait  été  sujet  à  de  violents  maux  de  tête.  Il  n'en 
continua  pas  moins  ses  occupations  d'ouvrier  charcutier.  Mais 
voici  qu'à  la  date  susdite,  il  fut  pris  d'un  éblouissement  subit, 
suivi  d'accès  transitoire  d'amblyopie.  Le  malade  avait  alors 
22  ans.  Quelques  jours  plus  tard,  il  s'aperçut  qu'il  ne  pouvait 
plus  lire  l'heure  sur  une  horloge,  de  l'œil  droit;  un  peu  plus 
tard,  il  en  fut  de  même  pour  l'œil  gauche.  Les  maux  de  tête 
persistaient  avec  plus  de  violence  qu'auparavant  ;  ils  occupaient 
principalement  les  régions  frontale  et  temporale.  Enfin,  après 
les  repas,  le  malade  avait  des  accès  de  somnolence.  Inquiet  de 
ce  que  sa  vue  ne  s'améliorait  pas,  le  malade  se  présenta  à  la 
consultation  de  la  Salpêtrière.  Il  fut  adressé  au  service  ophthal- 
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mologiqiie  et  examiné  par  le  docteur  Kœnig,  qui  l'a  suivi  depuis 
lors,  c'est-à-dire  pendant  un  intervalle  de  quatre  années.  Lorsque 
R...  se  présenta  ainsi  pour  la  première  fois  à  la  consultation  de 
Gharcot,  l'attitude  de  son  regard  était  celle  qu'on  observe  chez 
les  tabétiques  frappés  d'amaurose,  et  de  prime  abord  on 
soupçonna  avoir  affaire  à  un  cas  de  tabès.  L'examen  ophthal- 
moscopique  démontra  bientôt  que  ces  soupçons  étaient  sans 
fondement.  L'état  du  fond  de  l'œil  différait  de  ce  qu'il  est  habi- 
tuellement dans  la  maladie  de  Duchenne. 

Vous  allez  vous  en  rendre  compte  de  visu,  sur  le  malade 
d'abord,  puis,  par  comparaison,  sur  ce  tabétique  qu'on  vient 
d'amener  dans  l'amphithéâtre. 

Vous  voyez  que  chez  R...,  chaque  papille  est  occupée  par 
une  excavation  profonde;  les  vaisseaux  artériels  sont  amincis 
(planche  IL  fig.  1).  L'excavation  est  moins  accusée,  moins 
profonde  à  droite  qu'à  gauche.  Des  deux  côtés,  les  nerfs  op- 
tiques sont  atrophiés  et  ont  un  aspect  d'un  blanc  nacré.  Les 
vaisseaux  affectent  une  disposition  particulière,  dans  l'excava- 
tion ;  ils  forment  un  coude,  avant  d'atteindre  le  bord  de  la  papille. 

Avec  cela,  l'acuité  visuelle  est  réduite  d'un  tiers.  Autrefois 
R...  distinguait  une  main,  qu'on  plaçait  devant  ses  yeux,  à  une 
distance  de  4  mètres;  mais  il  était  incapable  de  compter  les 
doigts  qu'on  lui  présentait  à  une  distance  de  1  mètre.  Aujour- 
d'hui il  voit  beaucoup  mieux.  Il  déchiffre  de  gros  caractères 
d'impression  à  une  distance  de  plusieurs  mètres,  et  il  y  voit 
suffisamment,  dans  la  rue,  pourpouvoir  se  guider  sans  aide.  En 
même  temps  l'attitude  du  regard  s'est  modifiée.  Le  malade  ne 
rejette  plus  la  tête  en  arrière,  comme  le  font  les  tabétiques.  Il 
fixe  directement  les  objets  et  les  personnes  placés  devant  lui. 

L'amélioration  que  je  viens  de  vous  signaler  dans  l'état  de 
la  vue  est  vraisemblablement  un  résultat  du  traitement  par  les 
courants  continus,  que  le  docteur  Kœnig  a  fait  suivre  au  ma- 
lade. A  vrai  dire,  l'état  de  la  vue  est  resté  stationnaire  depuis 
environ  un  an. 

L'examen  périoptométrique  a  donné  les  résultats  suivants  : 
des  deux  côtés,  existence  d'un  scotome  central  absolu,  étendu 
à  5°,  et  d'un  scotome  relatif,  ovalaire,  allant  jusqu'à  10°  en 
dedans  et  jusqu'à  20°  en  dehors  (fig.  77  et  77'). 

Au  mois  de  mars  dernier,  le  malade  s'est  plaint  de  nouveau 
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de  légères  douleurs  dans  la  région  frontale.  Il  s'est  aperçu 
en  même  temps  qu'à  ce  niveau  il  s'était  fait  un  épaississement 
de  la  paroi  crânienne,  de  chaque  côté.  Effectivement  M.  Kœnig 
a  pu  s'assurer  qu'à  l'époque  en  question,  une  véritable  tumé- 
faction osseuse  était  survenue,  au  niveau  de  l'arcade  sourci- 
lière,  de  chaque  côté.  Cette  tuméfaction  s'est  dissipée  ensuite 
progressivement. 

Ainsi  donc,  excavation  de  la  papille,  de  chaque  côté,  moins 
profonde  à  droite;  aspect  nacré  de  ces  excavations;  amincis- 
sement des  artères  rétiniennes,  qui  décrivent  un  coude  avant 
d'atteindre  le  rebord  de  la  papille  ;  scotome  central,  c'est-à-dire 
diminution  considérable  de  l'acuité  visuelle  dans  la  partie 
centrale  du  champ  visuel;  dyscliromatopsie,  tels  sont  les  carac- 
tères ophthalmoscopiques,  péri-optométriques  et  subjectifs, 
que  nous  relevons  chez  ce  premier  malade.  Quant  au  reste,  on 
ne  constate  pas  d'anomalie  de  la  réfraction,  pas  d'élévation  du 
tonus  des  globes  de  l'œil,  pas  de  troubles  oculo-pupillaires^ 
pas  de  paralysie  des  muscles  de  l'œil. 


Messieurs,  tout  à  l'heure,  je  compte  vous  exposer,  d'une 
façon  minutieuse,  le  diagnostic  différentiel  de  l'atrophie  héré- 
ditaire de  la  papille  et  de  l'atrophie  du  nerf  optique,  qu'on 
voit  survenir  dans  le  cours  du  tabès.  Dès  maintenant,  je  tiens 
à  vous  dire  que  l'on  ne  saurait  prétendre  distinguer  toujours 
l'une  de  l'autre  ces  deux  variétés  d'atrophie  du  nerf  optique, 
en  se  fondant  sur  les  seuls  résultats  de  l'examen  ophthalraosco- 
pique.  Ces  résultats  varient  d'un  cas  à  l'autre,  et  même  aux 
différentes  périodes  de  l'évolution  d'un  même  cas,  chez  les 
sujets  atteints  de  notre  forme  héréditaire  d'atrophie  de  la  pa- 
pille; vous  ne  tarderez  pas  à  en  être  convaincus,  lorsque  je  vous 
aurai  fait  connaître  l'histoire  de  nos  différents  malades.  La 
même  chose  peut  se  dire  du  tabès.  Les  changements  d'aspect 
de  la  papille,  que  l'on  représente  comme  étant  caractéristiques 
de  l'atrophie  tabétique  du  nerf,  sont  loin  de  se  rencontrer  tou- 
jours. Comme  tels,  vous  savez  qu'on  mentionne  dans  les 
traités  :  l'aspect  blanc  gris  bleuâtre  de  la  papille,  et  l'amincis- 
sement des  vaisseaux  centraux  qui,  ne  pouvant  plus  être  pour- 
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suivis  dans  leur  trajet  intra-papillaire,  paraissent  comme  pla- 
qués sur  la  papille,  comme  appliqués  sur  un  pain  à  cacheter. 
Sans  doute,  quand  tous  ces  caractères  se  trouvent  réalisés  dans  un 
cas  d'amblyopie  tabétique,  il  en  résulte  un  aspect  spécial,  plus 
facile  à  reconnaître  et  à  interpréter  par  un  observateur  exercé, 
qu'à  décrire.  Mais  cette  éventualité  est  loin  de  se  réaliser  tou- 
jours. La  vérité  est  celle-ci  :  pris  individuelleinent ,  tous  les 
caractères  ophthalmoscopiques  que  l'on  a  rencontrés  dans  des 
cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille,  vous  pouvez  les  rencon- 
trer dans  les  cas  de  tabès,  et  inversement.  Je  tiens  donc  dès 
l'abord  à  vous  graver  dans  l'esprit  ce  qu'un  de  nos  plus  remar- 
quables ophthalmologistes,  de  Wecker,  proclamait  il  y  a  vingt- 
ans,  à  savoir  :  qu'on  ne  saurait  se  flatter  de  distinguer  toujours 
la  dégénérescence  tabétique  du  nerf  optique  des  autres  variétés 
d'atrophie  de  ce  nerf,  en  se  fondant  exclusivement  sur  les  carac- 
tères ophthalmoscopiques;  il  faut  encore  s'aider  des  autres  symp- 
tômes 'présentés  jjar  le  malade. 


Deuxième  exemple  clinique.  —  Cela  dit,  je  vais  vous  pré- 
senter un  second  malade,  le  nommé  L...,  cousin  germain  du 
précédent.  Il  est  âgé  de  38  ans.  Son  père  est  mort  à  l'âge  de 
43  ans,  d'une  tumeur  cérébrale;  il  était  sujet  aux  vertiges,  et 
sa,  vue  s'était  affaiblie,  ce  qui  n'a  rien  que  de  très  naturel  dans 
l'hypothèse  d'une  tumeur  intra-crânienne.  La  mère  est  morte 
à  l'âge  de  51  ans,  d'un  ramollissement  cérébral;  elle  avait 
perdu  l'usage  de  la  parole  et  de  la  mémoire,  son  intelligence 
s'était  affaiblie,  elle  était  d(ivenue  sujette  aux  maux  de  tête  et 
aux  vomissements.  J'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  dire  qu'un 
grand-oncle  du  malade  avait  été  frappé  de  cécité,  à  l'âge  de 
30  ans. 

Cet  homme  a  été  d'une  bonne  santé  habituelle  jusqu'en 
1884.  A  cette  époque  il  a  contracté  un  chancre  mou,  qui  n'a  été 
suivi  d'aucune  de  ces  manifestations  qualifiées  de  secondaires, 
telles  que  éruption  de  roséole,  maux  de  gorge,  plaques  mu- 
queuses, chute  de  cheveux.  D'ailleurs  le  chancre  en  question 
s'est  compliqué  d'une  tumeur  fluctuante  à  l'aine,  tumeur  qu'il 
a  fallu  inciser  et  qui  a  donné  issue  à  du  pus.  Nul  doute  qu'il  se 
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soit  agi  d'un  chancre  mou,  compliqué  de  bubon.  N'empêche 
que  le  médecin  qui  a  traité  L...  lui  a  fait  prendre  de  l'iodure 
de  potassium  et  du  biiodure  de  mercure.  Pour  tout  dire,  je 
dois  ajouter  que  deux  mois  après  l'apparition  du  chancre,  L... 
a  présenté  une  éruption  squameuse  aux  jambes;  il  était  alors 
chef  de  rayon,  aux  magasins  du  Bon-Marché. 

Environ  deux  ans  plus  tard,  alors  que  L...  était  occupé  à 
choisir  des  étoffes,  il  lui  est  arrivé  subitement  de  ne  plus  pou- 
voir distinguer  les  nuances.  En  même  temps  il  lui  était  devenu 
impossible  de  distinguer  les  personnes  qui  l'entouraient.  Enfin 
il  coupait  les  étoffes  de  travers.  Dans  ces  conditions,  force  lui 
fut  d'abandonner  son  emploi. 

Un  peu  plus  tard,  en  1887,  il  fut  pris  de  violents  maux  de 
tête.  En  même  temps  se  développa  une  iritis  à  gauche,  pour 
laquelle  le  malade  fut  traité  par  Fieuzal.  La  vue  du  malade  se 
mit  à  baisser  très  rapidement;  c'est  à  peine  s'il  pouvait  dis- 
tinguer et  compter  les  doigts  de  la  main  tenue  très  près  devant 
ses  yeux. 

En  1888,  le  malade  alla  consulter  mon  collègue  Panas,  qui 
diagnostiqua  une  atrophie  papillaire  par  névrite  ;  les  maux 
de  tête  persistaient. 

L'année  suivante  (1889),  le  malade  s'est  présenté  à  la  con- 
sultation de  Charcot,  qui  se  contenta  de  diagnostiquer  une 
atrophie  du  nerf  optique,  de  cause  obscure,  et  qui  prescrivit 
un  traitement  par  l'iodure  de  potassium.  Au  bout  de  quelques 
mois  de  traitement,  aucune  amélioration  n'était  survenue 
dans  l'état  de  la  vue  du  malade.  Le  découragement  le  prit,  et 
depuis  lors  il  a  cessé  tout  traitement,  pour  se  résigner  à  son 
sort.  Il  a  trouvé  à  gagner  sa  vie,  comme  livreur,  dans  une  mai- 
son de  commerce. 

Somme  toute,  le  malade  jouit  d'une  bonne  santé  générale. 
Il  ne  se  plaint  que  de  sa  cécité,  et  encore,  depuis  quelques 
mois,  sa  vue  s'est  améliorée,  à  ce  qu'il  prétend;  elle  est  meil- 
leure, en  tout  cas,  quand  le  jour  baisse.  Vous  voyez  que  quand 
il  marche,  quand  il  fixe  quelqu'un,  il  observe  une  attitude  nor- 
male. Toute  la  journée  il  est  occupé  à  faire  des  courses,  pour 
les  nécessités  de  son  commerce,  et  il  n'a  besoin  de  personne 
pour  se  guider.  II  distingue  les  doigts  de  la  main  à  une 
distance  de  l'",oO;  à  cette  même  distance,  il  peut  déchiffrer  les 
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gros  caractères  d'imprimerie.  Par  contre,  il  ne  peut  distinguer 
les  couleurs. 

L'examen  du  fond  de  l'œil  a  donné  chez  L...,  à  peu  de  chose 
près,  les  mêmes  résultats  que  chez  notre  précédent  malade; 
ces  résultats  peuvent  se  résumer  dans  ces  quelques  mots  : 

A  gauche,  atrophie  grise  de  la  papille,  dont  les  contours 
sont  irréguliers,  diminution  de  calibre  des  artères,  veines 
normales. 

A  droite,  atrophie  Manche  de  la  papille,  dont  les  bords  sont 
un  peu  déchiquetés. 

Des  deux  côtés  (fig.  78  et  78'),  scotome  central,  de  15°  en 
dehors  et  de  10°  en  dedans  pour  l'œil  droit,  de  10°  en  dehors 
et  de  15°  en  dedans  pour  l'œil  gauche.  De  ce  dernier  côté,  il 
existe  une  zone,  qui  s'étend  à  20°  en  dehors,  et  au  niveau  de 
laquelle  la  vision  est  moins  confuse  qu'au  centre  ;  au  delà,  la 
vision  devient  de  nouveau  plus  nette. 

Soit  dit  en  passant,  les  pupilles  réagissent  très  bien  aux 
impressions  lumineuses. 

En  fait  d'autres  manifestations  morbides,  il  ne  reste  à  vous 
signaler  qu'un  peu  d'exagération  du  réflexe  rotulien,  et  à 
droite  seulement. 


*    * 

Troisième  exemple  clinique.  —  Voici  l'oncle  de  notre  pre- 
mier malade,  qui  est  affecté  de  cette  même  variété  d'atrophie 
papillaire;  il  a  été  vu  également  par  M.  Kœnig.  Je  vais  vous 
narrer  en  quelques  mots  son  histoire  pathologique.  C'est  un 
nommé  C...,  âgé  de  53  ans.  Son  père  est  mort  à  l'âge  de  43  ans, 
du  diabète;  sa  mère,  âgée  de  86  ans,  jouit  d'une  bonne  santé. 

C...  a  convolé  en  justes  noces  à  l'âge  de  24  ans.  A  partir  de 
là,  il  est  devenu  sujet  à  des  maux  de  tête,  accompagnés 
d'envies  de  vomir.  Cela  se  passait  en  1871.  Puis  il  a  été  pris 
d'un  tremblement  des  mains,  qui  a  duré  plusieurs  mois.  Enfin, 
vers  la  même  époque,  sa  vue  s'est  mise  à  baisser  subitement, 
un  certain  jour.  Dès  le  lendemain  il  lui  était  devenu  impossible 
de  tenir  ses  livres  de  compte. 

Dans  la  suite,  les  maux  de  tête  se  sont  dissipés,  mais  la  vue 
a  baissé  graduellement  et  cela  pendant  plusieurs  années.  C. 
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pouvait  se  diriger  seul,  mais  très  difficilement.   Dans  la  pé- 
nombre et  lorsque  le  jour  baissait,  il  voyait  mieux. 

Vers  l'âge  de  44  ans.  G...  a  remarqué  un  commencement 
d'amélioration  dans  l'état  de  sa  vue.  Cette  amélioration  est 
allée  en  s'accentuant;  après  un  certain  nombre  d'exercices  à 
la  loupe,  le  malade  est  de  nouveaii  venu  en  état  de  déchiffrer 
des  caractères  d'impression  un  peu  gros. 

Voici  d'autre  part  l'état  du  fond  de  l'oeil,  que  M.  Kœnig  a 
relevé  lors  du  dernier  examen  ophthalmoscopique  qu'il  a  pra- 
tiqué chez  ce  malade.  Des  deux  côtés  il  existait  une  atrophie 
blanche  du  nerf  optique,  avec  rétrécissement  du  calibre  des 
vaisseaux  centraux.  Le  rebord  des  papilles  était  régulier.  II 
n'existait  ni  œdème  de  la  papille,  ni  exsudât  péripapillaire. 
La  péri-optométrie  a  fait  constater  l'existence  d'un  scotome 
central  relatif,  ovalaire,  plus  étendu  en  dehors  (fig.  79  et  79'). 
Enfin  le  malade  distinguait  bien  les  diverses  couleurs  ;  il  n'avait 
donc  pas  de  dyschromatopsie.  Il  pouvait  lire  l'en-tête  du  Petit 
Journal,  à  une  distance  de  0'",50. 

* 

L'histoire  d'une  seconde  famille,  dont  quelques  membres  sont 
également  frappés  d'une  atrophie  héréditaire  de  la  papille,  n'est 
pas  moins  intéressante. 

Voici  d'abord  l'arbre  généalogique  de  cette  famille. 

Vous  voyez  que  d'un  premier  couple,  représenté  par  les 
grands-parents  des  deux  malades  dont  je  vais  vous  entretenir, 
—  l'un  d'eux  est  ici  présent,  —  sont  issus  dix  enfants,  cinq  gar- 
çons et  cinq  filles.  Les  deux  garçons  les  plus  âgés  ainsi  que  le 
quatrième  et  l'une  des  filles  ont  payé  leur  tribut  à  l'atrophie 
papillaire  familiale. 

Le  premier  a  été  atteint  à  l'âge  de  24  ans.  Il  est  entré  dans 
un  hospice  de  Lyon,  où  il  est  mort  à  l'âge  de  29  ans. 

Le  seco/if/ exerçait  la  profession  de  mouleur,  à  Paris.  Un  jour, 
pendant  qu'il  exécutait  un  moulage,  sa  vue  s'est  troublée  tout 
d'un  coup  ;  à  partir  de  là  elle  s'est  mise  à  baisser  progressive- 
ment; l'intéressé  a  signalé  cet  affaiblissement  de  la  vue  au  mé- 
decin, lorsque,  quelque  temps  après,  il  fut  appelé  à  passer  le 
conseil  de  revision.  Il  n'en  fut  pas  moins  reconnu  apte  au  ser- 
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vice.  Pendant  son  passage  au  régiment,  il  a  été  accablé  de  puni- 
tions, il  en    était  redevable   à   son   infirmité  méconnue.    Et 

(Grand-père  goutteux). 


Mort 
jeune- 
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xVt. 
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Morte 
jeune. 


F. 
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à  18  ans. 


Pas  de  renseignements. 


H. 

H. 

C... 

L.. 

(obs.     V.) 

(obs.  IV.) 

At.  p. 

H. 

At.p. 

cependant,  au  moment  d'être  libéré  du  service,  ce  malheureux 
n'y  voyait  presque  plus  !  Cela  ne  l'a  pas  empêché  de  se  marier 
à  l'âge  de  23  ans,  et  de  donner  le  jour  à  quatre  enfants,  sur  le 
sort  desquels  il  nous  a  été  impossible  de  nous  renseigner. 

Un  troisième  enfant  de  la  même  génération,  le  quatrième 
fils  par  rang  d'âge,  a  été  atteint  à  l'âge  de  23  ans.  Il  était,  à  ce 
moment-là,  incorporé  dans  un  régiment  de  lanciers.  Deux  ans 
plus  tard  il  est  mort  de  la  fièvre  typhoïde,  à  l'hospice  de  Fon- 
tainebleau. 

Les  deux  autres  garçons  ont  succombé  jeunes.  Deux  filles  sur 
cinq  sont  également  mortes  en  bas  âge,  et  une  troisième  à  10  ans. 

Une  quatrième  s'est  mariée  et  a  donné  le  jour  à  deux  gar- 
çons ;  l'un  d'eux  a  été  atteint  de  la  forme  familiale  d'atrophie 
papillaire,  dont  je  suis  en  train  de  vous  entretenir. 

Enfin  la  cinquième  fille,  mariée  également,  a  eu  trois 
enfants,  dont  un  a  été  frappé  à  son  tour  de  ce  mal. 

Il  me  reste  à  vous  communiquer  succinctement  les  observa- 
tions de  ces  deux  mala-des.  Voici  d'abord  celle  du  sujet  cité  en 
dernier  lieu. 


Quatrième  exemple  clinique.  — Cet  homme,  un  nommé  L..., 
avait  24  ans  lorsqu'il  s'est  présenté  à  la  consultation  de  M.  Kœ- 
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nig,  au  mois  de  février  1894.  Vous  connaissez  ses  antécédents 
familiaux,  ils  se  trouvent  résumés  dans  l'arbre  généalogique 
placé  devant  vous.  Pour  ce  qui  est  de  ses  antécédents  personnels, 
le  malade  nous  a  raconté  qu'à  l'âge  de  23  ans  et  demi  il  avait 
eu  une  congestion  cérébrale.  Celle-ci  s'est  traduite  par  des  maux 
de  tête,  des  vomissements,  des  étourdissements.  Il  a  dû  garder 
le  lit  pendant  six  semaines,  et  son  état  n'a  pas  été  sans  inspirer 
de  l'inquiétude  aux  siens. 

En  mars  1891,  il  est  entré  au  service  militaire.  L'année  sui- 
vante, il  a  fait  an  séjour  de  six  semaines  à  l'hôpital,  pour  des 
fièvres  intermittentes  qu'il  avait  contractées. 

En  1893,  le  malade,  qui  avait  alors  23  ans,  est  devenu  sujet 
à  des  accès  de  céphalalgie,  qui  duraient  deux  jours,  et  qui 
revenaient  environ  deux  ou  trois  fois  par  mois. 

En  décembre  de  la  même  année,  il  a  éprouvé  un  trouble 
subit  de  la  vue.  C'était  comme  si  un  brouillard  se  fût  formé 
devant  ses  yeux,  et  qui  serait  allé  en  augmentant. 

Le  49  janvier,  à  la  suite  d'une  grande  fatigue  qu'il  a  ressentie, 
€t  d'une  recrudescence  des  maux  de  tête,  sa  vue  a  baissé  davan- 
tage. Entre  temps,  l'état  général  de  L...  était  resté  satisfaisant; 
l'appétit  et  le  sommeil  ne  laissaient  rien  à  désirer. 

En  mars  1894,  lorsque  le  malade  s'est  présenté  à  la  Salpê- 
trière,  sa  vue  avait  baissé  au  point  qu'il  ne  distinguait  plus  les 
personnes  en  présence  desquelles  il  se  trouvait  placé.  Voici  ce 
que  fit  constater  l'examen  ophthalmoscopique  (planche  II,  fig.  2). 

Les  papilles,  hyperémiées,  se  présentaient  sous  l'aspect  de 
disques  rouges,  à  contours  un  peu  diffus,  légèrement  voilés 
par  un  halo  grisâtre,  qu'on  ne  pouvait  d'ailleurs  reconnaître 
qu'avec  beaucoup  d'attention.  Les  veines  étaient  volumineuses, 
plus  dilatées  en  certains  endroits  qu'en  d'autres.  Par  places 
aussi,  les  troncs  veineux  donnaient  naissance  à  des  rameaux 
plus  nombreux  et  plus  dilatés  qu'à  l'état  normal.  Il  résultait 
de  là  un  réseau  vasculaire  très  fourni,  dont  l'aspect  pouvait  en 
imposer  pour  une  plaque  hémorragique,  alors  qu'en  réalité 
il  s'agissait  de  simples  dilatations  ampullaires.  Les  artères 
étaient  également  plus  dilatées  qu'à  l'état  normal,  mais  moins 
que  les  veines.  On  ne  découvrait  pas  de  traces  d'hémorragies 
rétiniennes,  pas  de  lésions  de  Vora  serrata. 

Des   deux  côtés   on   a   constaté  l'existence    d'un    scotome 
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central  absolu  :  à  droite,  il  avait  une  forme  semi-circulaire  et 
une  étendue  de  5°  (fig.  80),  A  gauche,  le  scotome  affectait  la 
forme  d'un  secteur  triangulaire,  il  avait  une  étendue  de  10° 

(fig.  80'). 

La  perte  de  la  vision  centrale  pour  les  couleurs  se  traduisait, 
au  périmètre,  sous  la  forme  d'un  scotome  plus  petit  que  celui 
obtenu  pour  le  blanc.  Le  champ  visuel  périphérique  avait  des 
limites  normales. 

Les  pupilles,  de  dimensions  moyennes,  réagissaient  bien  à 
la  lumière. 

Les  réflexes  patellaires  étaient  manifestement  affaiblis. 

Deux  mois  après  ce  premier  examen,  M.  Kœnig  a  constaté 
le  développement  anormal  qu  avait  pris  l'os  frontal.  Cette 
tuméfaction  osseuse  était  beaucoup  plus  marquée  à  gauche,  au 
niveau  et  un  peu  au-dessus  du  sourcil,  qu'à  droite. 


Messieurs,  ainsi  que  l'a  fait  remarquer  M.  Kœnig  dans  la 
note  qu^il  m'a  remise,  ont  eût  pu  hésiter,  de  prime  abord,  à 
rattacher  le  cas  de  ce  malade  à  la  forme  d'atrophie  papillaire 
héréditaire,  constatée  chez  les  deux  malades  que  je  vous  ai 
présentés.  En  effet,  chez  L...,  dont  je  viens  de  vous  raconter 
l'histoire,  les  papilles  étaient  hyperémiées,  au  lieu  d'être  d'un 
blanc  nacré,  et,  d'autre  part,  elles  ne  présentaient  pas  d'exca- 
vation. Bref,  les  altérations  du  fond  de  l'œil  étaient  minimes. 
Or  la  disproportion  qui  existait  entre  le  degré  de  ces  altérations 
du  fond  de  l'œil  et  l'état  subjectif,  —  qui  se  traduisait  par  une 
perte  presque  complète  de  la  vision  centrale,  —  frappa  préci- 
sément M.  Kœnig.  C'est  dans  ces  conditions  que  mon  collabo- 
rateur fut  amené  à  s'enquérir  des  circonstances  familiales  du 
cas;  c'est  ainsi  que  Ton  en  vint  à  dresser  l'arbre  généalogique 
placé  devant  vous,  et  qui  vous  montre  cinq  membres  de  la 
même  famille,  répartis  entre  deux  générations,  frappés  de 
cécité  dans  des  circonstances  à  peu  près  identiques  d'âge  et  de 
phénoménalité.  M.  Kœnig  a  été  assez  heureux  pour  mettre  la 
main  sur  le  cousin  germain  du  précédent  malade.  Avant  de 
vous  faire  connaître  son  observation,  je  dois  ajouter,  pour  en 
finir  avec  ce  qui  a  trait  à  ce  dernier,  que  chez  lui,  la  lésion 
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papillaire  s'est  transformée  dans  la  suite  ;  le  segment  externe  de 
la  papille  s'est  décolorée  et  une  excavation  papillaire  s'est 
formée  (planche  II,  fig.  3).  Le  scotome  central,  qui,  primitive- 
ment, se  réduisait  à  un  secteur  triangulaire  dont  le  sommet 
correspondait  au  point  de  fixation,  ce  scotome  à  disposition 
triangulaire  était  en  train  de  s'étendre  (fig.  81  et  81'). 


*    * 


Cinquième  exemple  clinique.  —  Voici  maintenant  l'observa- 
tion abrégée  du  dernier  malade  dont  il  me  reste  à  vous  entre- 
tenir. C'est  un  nommé  G...,  cousin  germain  de  L...,  et  qui  avait 
46  ans  lorsqu'il  a  été  examiné  pour  la  première  fois  par 
M.  Kœnig. 

En  1871,  à  l'âge  de  23  ans,  cet  homme  avait  eu  une  cuisse 
traversée  par  une  balle,  à  la  bataille  de  Montretout.  Le  19  janvier 
de  la  même  année,  il  avait  ressenti  des  maux  de  tête  d'une 
extrême  violence.  A  quelque  temps  de  là,  au  moment  d'ouvrir 
un  livre  pour  faire  une  lecture,  il  s'aperçut  qu'il  ne  pouvait 
plus  distinguer  les  caractères  d'impression.  Quelques  instants 
après,  il  était  de  nouveau  en  état  de  lire.  Pendant  plusieurs 
jours  consécutifs,  il  a  eu  ainsi  des  alternatives  de  vision  claire 
et  d'amblyopie.  Enfin,  pendant  les  mois  qui  ont  suivi,  il  a  été  en 
butte  à  des  accès  fréquents  de  céphalalgie. 

Il  s'est  fait  admettre  à  l'hospice  de  Fontainebleau,  et  il  y  a 
séjourné  pendant  treize  mois.  A  cette  époque  il  pouvait  encore 
diriger  ses  pas,  il  reconnaissait  les  personnes  placées  devant 
lui  à  1  mètre  de  distance.  Puis  la  vue  s'est  obscurcie  progres- 
sivement, et  le  malade  est  devenu  complètement  aveugle,  sans 
avoir  jamais  eu  de  diplopie. 

En  1886,  il  a  eu  successivement  de  l'incontinence  et  de  la 
rétention  d'urine,  pendant  trois  mois.  Un  peu  plus  tard,  le  bras 
et  la  jambe  du  côté  droit  ont  été  frappés  de  faiblesse.  De  l'em- 
barras de  la  parole  est  survenu.  Enfin  le  malade  a  présenté  le 
phénomène  de  la  rétropulsion.  Lorsqu'il  a  été  vu  par  M.  Kœnig, 
il  avait  de  la  rigidité  des  muscles  du  visage,  avec  une  expres- 
sion de  masque  presque  immobile.  Quand  il  mangeait,  les  ali- 
ments lui  échappaient  parla  bouche.  La  langue  et  la  mâchoire 
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inférieure  étaient  agitées  par  un  tremblement  à  oscillations 
rythmées,  la  mâchoire  inférieure  était  peu  abaissée.  Le  trem- 
blement de  la  langue  s'exagérait,  quand  le  malade  projetait  cet 
organe  en  avant. 

Quand  le  malade  se  tenait  debout,  quand  il  s'asseyait,  il 
semblait  que  son  corps  fût  comme  un  bloc  d'une  seule  pièce; 
le  dos  était  voûté,  le  corps  un  peu  penché  en  avant.  Les  yeux 
étaient  grands  ouverts  et  fixes  (malgré  l'amaurose)  ;  les  pau- 
pières étaient  un  peu  rétractées. 

Somme  toute,  la  physionomie  et  l'habitus  extérieur  du  ma- 
lade rappelaient  assez  bien  ce  qu'on  observe  dans  les  cas  de 
maladie  de  Parkinson,  de  paralysie  agitante. 

A  droite,  les  membres  étaient  rigides,  ce  que  mettaient  bien 
en  évidence  les  mouvements  passifs  imprimés  à  l'avant-bras  ou 
à  la  jambe.  Plus  tard,  la  rigidité  a  envahi  les  membres  du  côté 
droit.  Les  réflexes  tendineux  s'exécutaient  avec  force,  surtout 
à  droite.  Il  n'y  avait  pas  de  trépidation  épileptoïde.  La  parole 
était  rapide,  saccadée;  toutefois  les  syllabes  étaient  bien  arti- 
culées. Par  moments  le  malade  bredouillait. 

Quand  le  malade  a  été  vu  pour  la  dernière  fois  par  M.  Kœnig, 
la  raideur  musculaire  s'était  généralisée;  on  eût  pu  la  prendre 
pour  une  contracture  vraie.  Toutefois  elle  se  dissipait  au  réveil, 
et  on  la  faisait  cesser  également,  quand  on  étendait  les  doigts 
de  la  main  du  malade. 

Les  pupilles  réagissaient  bien  à  la  lumière;  leurs  dimen- 
sions et  leur  forme  étaient  normales.  11  n'y  avait  pas  de  nys- 
tagmus,  ni  au  repos,  ni  pendant  les  mouvements  de  latéralité. 
Du  reste,  les  mouvements  des  globes  oculaires  s'accomplissaient 
très  difficilement. 

L'examen  ophtalmoscopique  a  révélé  une  atrophie  grise 
des  nerfs  optiques,  sans  déformation  des  nerfs  de  la  papille. 
Les  artères  étaient  diminuées  de  calibre,  à  droite  beaucoup 
moins  qu'à  gauche,  oii  elles  étaient  filiformes.  La  cécité  était 
absolue. 


En  somme,  chez  ces  deux  derniers  malades,  les  modifica- 
tions du  fond  de  l'œil,  considérées  dans  leur  ensemble,  ne  se 
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conformaient  pas  absolument  à  ce  que  Ton  observe  d'ordinaire 
dans  la  forme  familiale  d'atrophie  du  nerf  optique,  et  à  ce  que 
nous  avons  observé  chez  nos  précédents  malades.  J'ai  cru 
néanmoins  devoir  vous  soumettre  ces  faits,  parce  qu'ils  nous 
mettent  de  nouveau  en  présence  d'une  amblyopie  survenue 
brusquement,  au  décours  du  troisième  septénaire  de  la  vie,  et 
d'une  amblyopie  familiale,  en  rapport  avec  une  atrophie  du 
nerf  optique. 


XXIII 

SUR    CINQ    CAS    D'ATROPHIE    HÉRÉDITAIRE 
DE    LA    PAPILLE 
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Sommaire.  —  Histoire  de  l'atropMe  héréditaire  du  nerf  optique.  Travaux  de  Leber, 
de  Prouff,  d'Alexander,  etc.  —  Transmissibilité  de  l'affection  par  voie  d'héré- 
dité directe.  —  Les  faits  publiés  sous  le  titre  d'atrophie  héréditaire  du  nerf 
optique  ou  de  la  papille  se  rapportent  à  deux  catégories  distinctes  :  seuls  ceux 
où  la  participation  de  rélément  vasculaire  est  d'importance  secondaire, 
rentrent  dans  le  sujet  traité.  —  Tableau  général  de  l'affection.  —  Contraste 
entre  l'évolution  des  altérations  du  fond  de  l'œil  et  l'évolution  des  troubles 
subjectifs:  son  importance. 

Diagnostic  différentiel.  —  a.  avec  l'atrophie  tabéticpie  du  nerf  optique.—  b,  avec 
les  amblyopies  toxiques,  nicotinique,  alcoolique. 

Pathogénie.  —  Origine  réelle  du  nerf  optique.  —  Le  développement  de  l'atrophie 
héréditaire  du  nerf  optique  ne  peut  s'explicpier  ni  par  l'intervention  du  trau- 
matisme, ni  comme  conséquence  d'une  névrite  rétro-bulbaire.  —  On  ne  peut 
pas  non  plus  l'expliquer  par  une  périostite  localisée.  —  Théorie  de  MM.  Kœnig 
et  Ricklin:  elle  fait  intervenir  un  vice  de  développement  du  sphéno'ide,  avec 
malformation  du  trou  optique.  —  Le  nerf  optique  est  de  tous  les  nerfs  celui 
qui  achève  en  dernier  lieu  sa  myélinisation. 

Êtiologie.  —  Rôle  de  l'hérédité.  —  Le  rôle  des  infections  et  en  particulier  de 
la  svphilis  paraît  être  nul.  —  On  en  peut  dire  autant  des  intoxications.  — 
L'affection  est  plus  fréquente  chez  les  sujets  du  sexe  masculin. 

Pronostic  et  traitement.  —  L'atrophie  héréditaire  du  nerf  optiqne  est  une  affection 
incurable.  —  Il  est  rare  qu'elle  poursuive  une  marche  progressive.  —  Les  troubles 
visuels  se  réduisent  à  une  cécité  centrale.  —  A  la  longue,  la  vision  est  suscep- 
tible de  s'améliorer.  —  Le  traitement  doit  avoir  pour  objectif  d'accroître  l'exci- 
tabilité des  parties  périphériques  de  la  rétine.  L'emploi  des  révulsifs  est 
indiqué  dans  certaines  circonstances. 


Messieurs, 

Il  n'entre  pas  dans  mes  intentions  de  tous  faire  l'histoire 
détaillée  de   l'atrophie   héréditaire  du  nerf  optique,    dont  je 
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von  S  ai  présenté  cinq  exemples  des  pins  nets.  Cette  étude 
sera  faite  prochainement,  dans  un  mémoire  que  deux  de  mes 
collaborateurs,  MM.  les  D"Kœnig  et  Ricklin,  se  proposent  de 
publier.  Je  me  bornerai,  pour  ma  part,  aux  indications  que  je 
crois  indispensables  pour  vous  convaincre  que  les  faits  dont  je 
viens  de  vous  entretenir  répondent  à  une  espèce  morbide  qui 
s'est  déjà  présentée  un  assez  grand  nombre  de  fois  à  l'obser- 
vation des  médecins,  avec  des  caractères  bien  définis. 

C'est  l'ophtalmologiste  allemand  Th.  Leber^  qui,  le  premier, 
a  consacré  un  travail  d'ensemble  à  cette  afTection,  dans  un  mé- 
moire paru  en  1871  et  qui  était  intitulé  :  Des  affections  hérédi- 
taires et  congénitales  du  nerf  optique.  Il  relevait  un  certain 
nombre  d'observations  publiées  antérieurement  et  qui  se  rap- 
portent à  notre  sujet.  Au  surplus,  il  faisait  ressortir  <^u'on  avait 
confondu  entre  elles  deux  catégories  distinctes  de  faits,  à  savoir  : 

Des  rétinites  pigmentaires  congénitales  et  héréditaires  ; 

Des  atrophies  héréditaires  du  nerf  optique. 

Leber  réclamait  pour  les  faits  de  cette  seconde  catégorie 
l'autonomie  nosographique.  Il  insistait  également  sur  la  néces- 
sité de  recourir  à  l'examen  ophtalmoscopique  pour  établir  le 
diagnostic  de  cette  affection  familiale,  dont  il  faisait  une  névrite 
rétro-bulbaire.  Voici  les  caractères  qu'il  lui  assignait  : 

Trouble  blanchâtre  de  la  partie  externe  de  la  papille,  plus  rare- 
ment décoloration  de  la  papille  dans  toute  son  étendue;  rétré- 
cissement léger  des  artères  ;  quelquefois  aussi,  halo  grisâtre  dans 
les  parties  de  la  rétine  qui  avoisinent  la  papille,  voire  un  peu 
à' hgpérémie  vasculaire  ;  absence  d'hémorragies  rétiniennes.  Et 
avec  cela,  unscotome  central,  de  \ héméralopne ,  le  tout  se  présen- 
tant chez  plusieurs  membres  d'une  même  famille,  principale- 
ment chez  les  sujets  du  sexe  masculin,  le  début  se  faisant  à 
l'âge  de  la  puberté,  et  le  trouble  de  la  vision,  qui  ne  se  tra- 
duit que  par  une  amblyopie  relative,  étant  susceptible  de  s'amé- 
liorer. J'ajoute  que  Leber  attribuait  à  la  consanguinité  une  cer- 
taine influence  sur  le  développement  de  cette  affection  oculaire 
familiale. 

En  somme,  Leber  avait  bien  saisi  et  fixé  dans  leur  ensemble 
les  caractères  qui  impriment  à  cette  aff'ection  son  cachet  sui 

1.  Th.  Leber.  —  Ueber  hereditœre  und  congénitale  angelegte  Sehnervenleiden 
{Arc/iiv  fur  Op/ilhalmolor/ie.  1871]. 
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generis.   Ces   caractères,  nous    les    avons    retrouvés   chez    les 
malades  de  nos  deux  groupes  familiaux. 

Aussi  bien  les  travaux  subséquents  n'ont-ils  ajouté  rien  de 
bien  nouveau  à  la  description  clinique  que  Leber  nous  avait 
donnée  d'une  affection  qu'il  devenait  dès  lors  facile  de  discerner 
des  autres  formes  héréditaires  et  familiales  de  cécité. 

Dès  1873,  un  auteur  français,  Prouff\,  consacrait  sa  thèse 
inaugurale  à  l'étude  d'une  forme  d'atrophie  papillaire  observée 
chez  plusieurs  membres  d'une  même  famille.  Ici  encore  il 
s'agissait  d'une  affection  débutant  au  moment  de  la  puberté,  et 
réalisant  les  caractères  ophtalmoscopiques  indiqués  par 
Leber.  Toutefois  Prouff  mentionnait  les  deux  particularités 
suivantes  :  c'est  que,  d'une  part,  la  perte  de  la  vision  des  cou- 
leurs pouvait  s'étendre  au  delà  du  scotome  central,  et  que, 
d'autre  part,  la  décoloration  des  parties  internes  de  la  papille 
continue,  alors  que  l'acuité  visuelle  semble  augmenter.  Enfin 
Prouff  avait  vu  la  vision  périphérique  se  prendre,  à  la  fm  de  la 
maladie. 

Déjà  Leber  avait  signalé  l'absence  possible  de  scotome 
central,  dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille  à 
marche  aiguë.  En  1874,  un  auteur  allemand,  Alexander-,  a 
publié  les  observations  de  trois  frères  qui  réalisaient  précisé- 
ment cette  particularité  de  l'absence  d'un  stocome  central.  Je 
note  que,  dans  un  de  ces  trois  cas,  la  coloration  rougeâtre  de  la 
moitié  nasale  (interne)  de  la  papille  contrastait  avec  la  décolo- 
ration blanchâtre  de  la  moitié  temporale  (externe).  Vous  vous 
rappelez  que  chez  un  des  malades  dont  je  vous  ai  entretenus, 
une  hyperémie  très  intense  a  précédé  la  phase  de  décoloration 
de  la  papille. 

Je  passe  sur  les  publications  de  Pufahl  (4876),  de  Fuchs 
(1879),  de  Galezowski  (1879),  de  Heggens  (1881),  de  Mooren 
(1882),  de  Norris  (1883),  pourm'arrêter  un  instant  à  un  travail 
de  De  Keersmaker  (1883)^  Dans  ce  travail,  les  caractères  de 
l'affection  qui  nous  occupe  sont  spécifiés  d'une  façon  très  nette, 
en  ces  termes:  Atrophie  axiale  du  nerf  optique,  qui  se  montre 

1.  Prouff. —  Sur  une  forme  d'atrophie  papillaire  observée  chez  plusieurs  mem- 
bres d'une  même  famille.  Thèse  de  Paris,  1873. 

2.  Alexander.  —  Klinische  Monatsblaettev  fur  Aucienlieilkunde ,  1874,  p.  62. 

3.  De  Keersmaker.  —  Recueil  d'ophtalmologie,  1883,  p.  193. 
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chez  plusieurs  membres  d'une  même  famille,  qui  débute  entre 
15  et  30  ans,  et  d'une  façon  brusque,  sous  la  forme  d'une 
amblyopie  centrale,  qui  reste  ensuite  stationnaire  pendant  un 
certain  nombre  d'années,  qui  est  susceptible  de  rémissions 
plus  ou  ?7ioins  franches.  Lamblyopie  centrale  se  manifeste  par 
une  tache  placée  en  regard  du  point  de  fixation  direct,  par  suite 
de  quoi  les  malades  ne  peuvent  voir  distinctement  un  objet 
qu'ils  fixent  directement;  pour  le  voir,  ils  sont  obligés  de  le 
regarder  de  côté.  La  lésion  du  fond  de  l'œil  consiste  dans  une 
atrophie  de  la  papille,  sans  taches  grises,  sans  hémorragies 
rétiniennes. 

Tout  cela  cadre  bien  avec  ce  que  nous  avons  relevé  chez  nos 
malades.  Je  dois  toutefois  vous  faire  remarquer  que  de  Keers- 
maker  notait  explicitement,  comme  un  des  caractères  de  cette 
atrophie  axiale  du  nerf  optique,  l'absence  d'excavation  papil- 
laire.  Or  ce  caractère  existe  de  la  façon  la  plus  nette,  chez 
notre  premier  malade.  Vraisemblablement,  n'est-ce  là  que 
le  fait  de  la  longue  durée  de  l'aifection,  chez  le  malade  en 
question. 

J'ajoute  encore  que  dans  son  très  intéressant  mémoire, 
de  Keersmaker  s'occupait  du  diagnostic  différentiel  de  cette 
atrophie  héréditaire  de  la  papille  et  de  l'atrophie  tabétique. 

Je  crois  devoir  vous  citer  aussi  un  travail  de  Sym*,  qui 
nous  fournit  la  preuve  de  la  transmissibilité  par  voie  à' héré- 
dité directe  de  l'affection  qui  nous  occupe.  Trois  frères,  frappés 
d'une  cécité  en  rapport  avec  une  atrophie  de  la  papille, 
descendaient  d'une  mère  atteinte  des  mêmes  accidents,  et  d'un 
père  qui  était  déjà  d'un  âge  avancé  au  moment  de  la  concep- 
tion de  ses  fils. 

A  la  même  époque,  M.  Despagnet-  communiquait,  à  la  Société 
d'ophtalmologie  de  Paris,  l'arbre  généalogique  d'une  famille 
dont  quatre  membres  étaient  atteints  d'une  atrophie  héréditaire 
du  nerf  optique.  L'histoire  de  cette  famille  nous  fournit  un 
nouvel  exemple  de  la  transmissibilité  de  cette  affection  par 
voie  d'hérédité  directe  (de  la  mère  au  fils). 

Enfin  des  exemples  relativement  récents  d'atrophie  héré- 


1.  Sym.  —  Amaurosis  hcreditaris.  Edimùurgh  médical  Jouiiml,  juin  1891. 

2.  Despagnet.  —  Prof/rès  médical,  1892. 
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ditaire  du  nerf  optique  ont  été  publiés  par  Westhoffen  ^  et  par 
Velhagen  ^, 

C'est  à  dessein  que  j'ai  passé  sous  silence  un  certain  nombre 
de  publications  qui  se  rapportent  à  notre  sujet;  j'aurai  à  m'en 
occuper,  lorsque  j'aborderai  la  question  de  pathogénie. 


Messieurs,  quand  on  parcourt  avec  attention  l'ensemble  des 
faits  qui  ont  été  publiés  sous  les  titres  ^atrophie  héréditaire 
du  nerf  optique,  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille,  on  n'est 
pas  long  à  se  convaincre  qu'ils  appartiennent  à  deux  catégories 
bien  distinctes  : 

Dans  l'une,  je  range  ceux  qui  nous  mettent  en  présence 
de  lésions  diffuses  de  la  papille,  et  de  lésions  qui  intéressent 
au  moins  autant  l'élément  vasculaire  que  l'élément  nerveux  du 
fond  de  l'œil;  ils  n'ont  rien  à  voir  avec  notre  sujet. 

L'autre  catégorie  comprend  les  faits  où  les  altérations  du 
fond  de  l'œil  se  cantonnent  à  peu  de  choses  près  dans  l'aire  de 
la  papille  et  se  résument  dans  une  atrophie  des  libres  du  fais- 
ceau central  du  nerf  optique,  la  participation  de  l'élément  vas- 
culaire au  processus  étant  d'ordre  secondaire. 

C'est  aux  faits  de  cette  seconde  catégorie  seulement  que 
convient  la  dénomination  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille. 
C'est  d'eux  exclusivement  que  je  vais  m'occuper  dans  cette 
leçon.  Ils  englobent,  cela  va  sans  dire,  les  cas  dont  je  vous  ai 
entretenus  en  commençant.  Vous  êtes  maintenant  à  même  de 
vous  faire  une  idée  exacte  de  leur  symptomatologie  et  de  leur 
évolution. 


A  l'époque  de  la  puberté,  ou  à  un  âge  un  peu  plus  avancé, 
rarement  passé  la  trentaine,  un  jeune  homme  (les  malades 
appartiennent  presque  toujours  au  sexe  masculin)  est  frappé 
d'un  brusque  affaiblissement  de  la  vue,  après  avoir  eu,  depuis 

1.  Westhoffen.  —   Ceniralhlalt  filr  praktisc/ie  Aufjenheil/nincle.  1895,  p.  168 

2.  Velhagex.  —    Ueber  hereditaere     Sehnervenatrophie    {Deutsche    medicin. 
Wochenschrift,  1896,  n»  52,  p.  842. 
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quelque  temps  déjà,  des  accès  de  céphalée  plus  ou  moins  vio- 
lents. D'un  moment  à  l'autre  il  lui  arrivera  de  ne  plus  pouvoir 
lire  les  caractères  d'impression  tant  soit  peu  fins,  de  ne  plus 
pouvoir  distinguer  les  personnes  en  présence  desquelles  il  se 
trouve.  L'âge  auquel  se  manifeste  cette  amblyopie,  la  brus- 
querie de  son  début  constituent  déjà  deux  caractères  bien 
tranchés. 

Cependant  l'affaiblissement  de  la  vue  peut  n'avoir  été  que 
transitoire.  Tôt  ou  tard,  souvent  le  lendemain,  le  surlende- 
main, il  se  reproduira,  et  pour  s'établir  à  demeure.  Dès  lors, 
l'intéressé  ne  manquera  pas  d'aller  consulter  un  médecin.  Pour 
peu  que  celui-ci  s'enquière  des  antécédents  familiaux  du  sujet, 
il  a  des  chances  d'apprendre  que  d'autres  personnes  de  la 
famille  du  malade  ont  présenté  des  accidents  analogues.  Un 
troisième  caractère,  d'une  importance  capitale,  se  dégagera  de 
cette  enquête  :  F mnblyopie  survenue  crime  façon  si  subite,  dans 
les  circonstances  d'âge  que  vous  savez,  est  une  amblyopie  fami- 
liale. 

Si  maintenant  vous  procédez  à  un  examen  direct  des  organes 
delà  vision,  vous  serez  amenés  d'abord  à  constater  que  l'aspect 
extérieur  des  globes  oculaires  ne  dénote  rien  d'anormal.  Les 
pupilles,  dilatées  comme  elles  le  sont  toujours  dans  les  cas 
d'amblyopie,  réagissent  à  la  lumière.  Il  n'y  a  aucune  trace 
d'opacité  des  cristallins. 

Vous  procédez  à  l'examen  ophtalmoscopique,  dans  le  but 
de  découvrir  une  cause  à  cette  amblyopie.  Je  suppose  que  vous 
êtes  consultés  à  une  époque  rapprochée  du  début  des  accidents. 
Vous  avez  alors  les  plus  grandes  chances  de  constater  un  cer- 
tain degré  d'hyperémie  de  la  papille.  Si,  au  contraire,  l'exa- 
men ophtalmoscopique  est  pratiqué  à  une  époque  où  l'am- 
blyopie  dure  déjà  depuis  un  certain  temps,  vous  avez  déjà  plus 
de  chances  de  constater  la  décoloration  de  la  papille,  dans 
toute  son  étendue  ou  dans  son  segment  externe.  Vous  vous 
rappelez  que  chez  un  des  malades  dont  je  vous  ai  entretenus 
(Obs.  IV),  on  a  précisément  constaté,  lors  d'un  premier  exa- 
men, une  hyperémie  étendue  à  toute  l'aire  des  papilles;  plus 
tard,  le  segment  externe  s'était  décoloré. 

Avec  cela,  les  vaisseaux  de  la  papille  sont  plus  ou  moins 
rétrécis. 
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Enfin  la  papille  peut  être  d'un  blanc  nacré,  elle  peut  être 
creusée  en  cupule,  comme  cela  se  voit  chez  le  malade  présenté 
en  premier  lieu. 

Dans  tout  le  reste  de  son  étendue,  le  fond  de  l'œil  présente 
un  aspect  normal;  en  un  mot,  les  modifications  ophtalmosco- 
piques  sont  cantonnées  dans  taire  de  la  papille. 

Soit  dit  en  passant,  les  aspects  variables  qu'on  a  trouvés  à 
la  papille,  dans  différents  cas,  me  paraissent  être  en  rapport 
avec  la  durée  plus  ou  moins  longue  de  l'affection.  Je  n'affirme 
pas,  je  vous  fais  part  d'une  impression  qui  m'est  venue  à  la 
lecture  des  documents  dont  j'ai  pris  connaissance  pour  préparer 
cette  leçon.  Je  me  représente  volontiers  que  le  processus  en 
cause  passe  par  trois  phases  : 

\]\ïQ,  phase  cl  hyper  émie  ; 

Une  phase  d'ischémie^  pendant  laquelle  la  papille  se  déco- 
lore dans  son  segment  externe  d'abord,  puis  dans  toute  son 
étendue  ; 

Enfin  une  phase  ultime,  pendant  laquelle  la  papille  est 
excavée  et  présente  ce  reflet  nacré  dont  vous  avez  été  témoins 
tout  à  l'heure. 

Quoi  qu'il  en  soit,  vous  aurez  à  compléter  ces  premiers 
résultats,  obtenus  à  l'aide  de  l'ophtalmoscope,  par  l'examen 
du  champ  visuel.  Cet  examen  complémentaire  vous  révélera 
que  la  vision  périphérique  est  intacte,  en  d'autres  termes,  que 
la  rétine  a  conservé  son  impressionnabilité  dans  les  parties  péri- 
phériques. Au  contraire,  dans  sa  portion  centrale,  la  rétine  a 
perdu  son  impressionnabilité.  On  désigne  précisément  sous  le 
nom  de  scotome  central,  la  zone  centrale  du  champ  visuel,  dans 
l'étendue  de  laquelle  la  rétine  a  cessé  d'être  impressionnable  à 
la  lumière  (cécité  centrale). 

Enfin,  si  vous  procédez  à  l'examen  de  la  vision  des  couleurs, 
vous  aurez  presque  sûrement  l'occasion  de  constater  que  le 
scotome  central  se  double  d'une  zone  de  dyschromatopsie  cen- 
trale. 

Que  si  maintenant  vous  êtes  à  même  de  suivre  votre  ma- 
lade, vous  ne  serez  pas  longs  à  découvrir  un  véritable  contraste 
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entre  l'évolution  des  altérations  du  fond  de  Fœil  et  l'évolution 
des  troubles  subjectifs,  des  troubles  de  la  vision.  Ces  derniers, 
je  ne  saurais  trop  vous  le  répéter,  ont  atteint  d'emblée,  c'est- 
à-dire  en  peu  de  jours,  leur  maximum  d'intensité;  telle  est 
du  moins  la  règle.  Dans  la  suite,  ils  traverseront  le  plus  sou- 
vent des  phases  de  rémission  plus  ou  moins  franche.  Quel- 
quefois ces  rémissions  se  prolongent  indéfiniment.  Les  malades, 
qui  ne  pouvaient  plus  s'occuper,  en  viennent  de  nouveau 
à  voir  suffisamment  pour  se  diriger  seuls  dans  les  rues,  pour 
prendre  part  à  certains  travaux.  Les  choses  se  sont  passées 
ainsi  chez  les  deux  malades  que  je  vous  ai  présentés  en  premier 
lieu. 

Enfin,  j'ai  déjà  attiré  votre  attention  sur  un  signe  qui  est 
habituel  dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille,  c'est 
la  nyctalopie  :  les  malades  voient  mieux  à  un  faible  éclairage, 
par  exemple  à  la  tombée  du  jour,  qu'en  pleine  lumière. 

Voilà  pour  l'évolution  des  troubles  subjectifs.  Elle  contraste 
avec  l'évolution  des  altérations  du  fond  de  l'œil.  En  effet,  au 
fur  et  à  mesure  delà  durée  de  l'affection,  les  signes  en  rapport 
avec  l'atrophie  de  la  papille  vont  en  s'accentuant  :  la  papille 
se  décolore  de  plus  en  plus;  elle  s'excave.  Les  vaisseaux  arté- 
riels se  rétrécissent.  Bref,  le  processus  atrophique  va  en  pro- 
gressant. 

Voilà  un  contraste  qu'il  s'agit  de  bien  vous  graver  dans  l'es- 
prit; à  lui  seul  il  doit  suffire  pour  attirer  votre  attention  sur  la 
véritable  nature  des  accidents,  lorsque  vous  vous  trouverez  en 
présence  d'un  de  ces  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille. 
Vous  allez  voir,  en  effet,  que  les  choses  se  passent  différemment 
dans  les  cas  d'amblyopie  susceptibles  d'être  confondus  avec 
cette  forme  héréditaire  de  cécité  partielle. 


Diagnostic  différentiel.  —  a)  Atrophie  tabétique  du  nerf 
optique.  —  J'ai  déjà  insisté  sur  ce  qu'il  n'est  pas  toujours  facile 
de  distinguer  l'une  de  l'autre  l'atrophie  tabétique  du  nerf 
optique  et  l'atrophie  héréditaire,  d'après  les  seuls  caractères 
ophtalmoscopiques.  Toutefois,  en  tenant  compte  des  autres 
éléments,  le  diagnostic  différentiel  est  facile  à  faire. 
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Et  d'abord,  le  tabès  n'est  jamais  une  maladie  familiale,  je 
crois  vous  l'avoir  amplement  démontré. 

En  second  lieu,  le  début  de  l'amblyopie  est  insidieux  dans 
les  cas  de  tabès  :  l'amblyopie  se  développe  d'une  façon  lente  et 
progressive  ;  elle  est  proportionnelle  au  degré  des  modifications 
ophtalmoscopiques.  Voilà  qui  contraste  avec  ce  qu'on  observe 
dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille.  Au  lieu  de  ces 
rémissions,  qui  sont  habituelles  dans  les  cas  en  question,  et 
qui  peuvent  se  prolonger  indéfiniment,  c'est  une  aggravation 
progressive  allant  jusqu'à  l'amaurose,  qui  est  d'observation 
habituelle  dans  les  cas  de  tabès.  Par  contre,  l'amblyopie  tabé- 
tique  peut  se  limiter  à  un  seul  côté,  ce  qui  ne  s'est  jamais  vu 
dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille. 

En  troisième  lieu,  dans  les  cas  d'amblyopie  tabétique,  les 
résultats  de  la  périoptométrie  contrastent  avec  ceux  qu'on 
observe  dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  du  nerf  optique.  On 
ne  constate  pas  de  scotome  central,  mais  un  rétrécissement  du 
champ  visuel,  rétrécissement  concentrique,  à  limites  plus  ou 
moins  régulières,  et  seulement  à  une  époque  où  la  vision  est 
déjà  fortement  compromise.  Bref,  dans  un  cas,  — atrophie  héré- 
ditaire de  la  papille,  —  c'est  la  vision  centrale  qui  est  atteinte, 
la  Visio?!  périphérique  est  i?idem?ie  jusqu'au  bout.  Dans  l'autre 
cas,  —  tabès.  —  la  vision  périphérique  est  abolie  d'emblée;  la 
vision  centrale,  indemne  au  début  et  pendant  longtemps,  n'est 
affectée  qu'en  dernier  lieu,  tardivement,  d'une  façon  progres- 
sive, et  dans  le  sens  concentrique.  C'est  que,  je  vous  le  répète, 
dans  les  cas  de  tabès,  l'atrophie  des  fibres  du  nerf  optique 
marche  de  la  périphérie  vers  le  centre,  tandis  que  dans  les 
cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille,  le  processus  atrophique 
se  cantonne  d'emblée  dans  le  faisceau  central  du  nerf  optique, 
dans  le  faisceau  maculo-papillaire. 

En  quatrième  lieu,  les  troubles  oculo-pupillaires  ne  man- 
quent presque  jamais  dans  les  cas  d'amblyopie  tabétique  ;  ils  se 
résument  dans  l'abolition  des  réactions  pupillaires.  Inversement, 
dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille,  la  réaction  de 
la  pupille  aux  impressions  lumineuses  est  conservée.  Il  ne  sau- 
rait être  question  de  réaction  aux  efforts  d'accommodation,  les 
malades  étant  dans  l'impossibilité  de  voir  distinctement  à  des 
distances  relativement  très  faibles. 
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Enfin,  cinquièmement,  il  est  rare  que  l'amplyopie  tabétique 
ne  s'accompagne  pas  de  deux  autres  manifestations  du  tabès, 
c'est-à-dire  de  douleurs  fulgurantes,  et  surtout  de  Vabolition  du 
phénomène  du  genou,  du  signe  de  Westphal,  Ces  deux  mani- 
festations font  défaut  dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la 
papille;  voire  que  les  réflexes  rotuliens  peuvent  être  exagérés, 
ainsi  qu'il  est  arrivé  (d'un  côté  du  moins),  chez  l'un  des  malades 
dont  je  vous  ai  entretenus. 


b)  Amhlyopies  toxiques.  —  Une  autre  variété  de  cécité  par- 
tielle, que  vous  pourriez  être  exposés  à  confondre  avec  celle 
qui  nous  occupe,  est  Vamblgopie  toxique,  en  rapport  avec  une 
intoxication  alcoolique  ou  tabagique. 

Considérons  d'abord  cette  dernière.  Ainsi  que  vous  allez  en 
juger,  il  est  impossible  de  confondre  une  amblyopie  tabagique 
ou  nicotinique  avec  l'atrophie  héréditaire  delà  papille.  En  effet, 
Famblyopie  nicotinique  n'a  de  commun  avec  cette  dernière  que 
la  nyctalopie  et  l'existence  d'un  scotome  central.  Or  son 
début  est  des  plus  insidieux,  et  son  évolution  est  essentiellement 
chronique.  Si  graduel  est  son  développement  que  les  malades 
sont  dans  l'impossibilité  d'indiquer  d'une  façon  précise  l'époque 
de  son  début.  Voilà  qui  contraste  singulièrement  avec  ce  qu'on 
observe  dans  l'affection  qui  nous  occupe. 

D'autre  part,  l'examen  ophtalmoscopique  ne  révèle  que  des 
modifications  insignifiantes  du  fond  de  l'œil,  un  peu  d'hyperé- 
mie  de  la  papille  dans  les  cas  récents,  un  peu  de  décoloration 
du  segment  temporal,  dans  les  cas  anciens;  mais  tout  cela,  je 
vous  le  répète,  sans  caractère  bien  tranché.  A  l'examen  péri- 
optométrique,  on  constate  un  scotome  central,  ainsi  que  je  vous 
l'ai  dit  déjà.  Un  détail  à  noter,  c'est  qu'au  début,  l'impression- 
nabilité  des  parties  centrales  de  la  rétine  n'est  abolie  que  pour 
les  couleurs;  par  suite,  la  constatation  du  scotome  central 
échappe  à  l'examen  périoptométrique  pratiqué  avec  un  objet 
blanc. 

Enfin,  tandis  que  le  caractère  familial  fait  défaut  dans  les 
cas  d'amblyopie  nicotinique,  un  interrogatoire  conduit  en  con- 
naissance de  cause  ne  manquera  pas  de  mettre  en  lumière  le 
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facteur  étiologique  responsable  de  cette  amblyopie,  l'abus  du 
tabac  à  fumer.  Quant  au  reste,  l'amblyopie  nicotinique  est 
essentiellement  curable.  Le  plus  souvent,  il  suffit  de  supprimer 
la  source  de  l'empoisonnement,  pour  obtenir  la  guérison. 

h'amblyopie  alcoolique  a  également  un  début  insidieux,  qui 
contraste  avec  la  brusquerie  avec  laquelle  se  manifeste  l'affai- 
blissement de  la  vue  dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la 
papille.  Par  contre,  elle  a  aussi  de  commun  avec  cette  dernière 
le  scotome  central.  Toutefois,  quand  le  malade  n'est  pas  sous- 
trait à  ses  habitudes  d'intempérance,  le  scotome  s'étend  du 
centre  vers  la  périphérie.  Au  contraire  il  ira  en  se  rétrécissant, 
et  l'acuité  visuelle  redeviendra  normale,  si,  quand  il  en  est 
encore  temps,  le  malade  renonce  à  ses  habitudes  alcooliques, 
et  si,  en  même  temps,  on  le  soumet  à  un  traitement  approprié 
(strychnine,  pilocarpine).  Voilà  déjà  une  évolution  qui  diffère  du 
tout  au  tout  de  celle  que  l'on  observe  dans  les  cas  d'atrophie 
héréditaire  de  la  papille. 

D'autre  part,  il  est  exceptionnel  que  l'intoxication  alcoolique 
se  traduise  exclusivement  par  de  l'amblyopie.  Habituellement, 
celle-ci  n'est  qu'un  épiphénomène  d'une  polynévrite.  Elle  se 
complique  quelquefois  de  manifestations  de  pseudo-tabes  :  dou- 
leurs fulgurantes,  abolition  du  phénomène  du  genou,  signe 
d'Argyll-Robertson,  incoordination  motrice  aux  membres  infé- 
rieurs, quelquefois  aussi  de  troubles  amnésiques,  dont  je  vous 
ai  longuement  entretenus  l'an  dernier.  Bref,  on  est  beaucoup 
plus  exposé  à  confondre  l'amblyopie  alcoolique  avec  l'amblyopie 
du  tabès,  qu'avec  la  cécité  partielle  résultant  de  l'atrophie  héré- 
ditaire de  la  papille.  Je  ne  crains  pas  d'affirmer  que  cette  der- 
nière confusion  me  paraît  impossible  à  commettre  par  qui  est  en 
possession  des  données  cliniques  que  je  viens  de  vous  exposer. 
Je  pense  vous  avoir  convaincus  que  la  plupart  des  faits  décrits 
sous  les  noms  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille  ou  du  nerf 
optique  se  rapportent  à  une  véritable  entité  clinique,  qui  se 
distingue,  par  un  ensemble  de  caractères  très  nets,  des  autres 
variétés  d'amblyopie  acquise,  en  rapport  avec  une  altération 
du  nerf  optique.  Encore^  une  fois,  pour  qui  a  bien  présent 
à  l'esprit  le  caractère  familial  de  cette  cécité  partielle,  son 
mode  de  début  à  l'âge  que  vous  savez,  son  évolution,  ses 
caractères  ophtalmoscopiques  et  périoptométriques,  une  con- 
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fusion    avec    toute    autre    variété  damblyopie    paraît    chose 
impossible. 


11  me  reste  à  vous  dire  quelques  mots  sur  la  pathogénie, 
l'étiologie,  le  pronostic  et  le  traitement  de  l'atrophie  héréditaire 
de  la  papille.  Afin  de  mieux  me  faire  comprendre  sur  la  question 
de  pathogénie,  je  crois  devoir,  au  préalable,  vous  rappeler 
quelques  notions  d'anatomie. 

Tous  vous  savez  que  la  rétine,  la  membrane  sensible  de 
l'œil,  était  considérée  et  définie,  jusqu'à  ces  derniers  temps  : 
Y éijanoiiissement  du  nerf  optique.  On  se  représentait  les  iibres 
de  ce  nerf  comme  ayant  leur  origine  dans  le  cerveau.  Ramas- 
sées en  un  tronc  commun,  ces  fibres  étaient  censées  cheminer 
depuis  leur  émergence  du  cerveau  (origine  apparente),  jusqu'au 
globe  de  l'œil,  dont  elles  traversaient  la  coque  fibro-conjonctive 
externe,  la  sclérotique  et  la  choroïde.  Elles  s'éparpillaient 
ensuite  dans  toutes  les  directions,  pour  constituer  la  rétine, 
aux  couches  si  multiples.  La  papille  est  précisément  la  portion 
de  la  rétine,  qui  correspondait  à  l'endroit  où  était  censé  se  faire 
l'éparpillement  des  fibres  du  nerf  optique. 

Avec  l'avènement  de  la  théorie  du  neurone,  nos  idées  sur 
l'origine,  la  direction  et  les  rapports  des  fibres  du  nerf  optique 
se  sont  modifiées  du  tout  au  tout.  Le  nerf  optique,  à  l'instar  de 
tous  les  nerfs  sensitifs,  a  son  origine  réelle  en  dehors  du  cerveau. 
Les  fibres  du  nerf  optique  ne  sont  que  les  prolongements 
longs,  cylindre-axiles,  des  neurones  périphériques  dont  les 
corps  sont  représentés  par  les  éléments  cellulaires  de  la  couche 
des  cellules  ganglionnaires  de  la  rétine.  Ces  prolongements 
cylindre-axiles,  venus  de  tous  les  points  de  la  rétine,  papille 
exceptée,  convergent  vers  cette  dernière  et  se  réunissent  en 
un  tronc  qui  traverse  de  dedans  en  dehors  les  enveloppes  du 
globe  de  l'œil  (choroïde  et  sclérotique).  Le  tronc  du  nerf 
optique  traverse  ensuite  la  cavité  orbitaire  et  pénètre  dans  la 
boîte  crânienne.  Sachez  d'ailleurs  qu'avec  ces  fibres  d'origine 
périphérique  et  à  trajet  centripète  s'entremêlent,  d'après  les 
recherches  de  Ramon  y  Cajal  et  de  Yan  Gehuchten,  des  fibres 
optiques  d'origine  centrale,  à  direction  centrifuge,  mais  dont 
le  rôle  n'est  pas  encore  connu. 
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Cela  posé,  voyons  un  peu  comment  nous  pouvons  concevoir 
la  pallîogénie  de  cette  atrophie  héréditaire  du  nerf  optique, 
qui  se  cantonne  en  quelque  sorte  dans  la  portion  du  trajet 
de  ce  nerf,  oi^i  ses  fibres,  venues  des  points  les  plus  divers  de 
la  rétine,  se  sont  groupées  en  un  gros  faisceau.  Les  hypothèses 
émises  pour  rendre  compte  de  ce  processus  ne  manquent  pas, 
ainsi  que  vous  allez  voir. 

On  a  invoqué  le  traumatisme,  et  de  fait,  on  conçoit  que  dans 
des  cas  où  l'atrophie  papillaire  s'est  développée  à  la  suite  d'un 
choc  violent  du  crâne,  elle  ait  eu  pour  point  de  départ  un 
processus  inflammatoire  méningitique  ou  périoste,  dont  le 
retentissement  se  soit  fait  sentir  sur  le  nerf  optique,  à  l'endroit 
oii  ce  cordon  nerveux  traverse  le  foramen  opticum  et  se  trouve 
naturellement  étreint  dans  sa  gaine  durale,  plus  ou  moins 
intimement  soudée  au  périoste.  Mais  le  travimatisme  n'a  figuré 
qu'exceptionnellement  au  nombre  des  circonstances  étiolo- 
giques,  dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille, 
publiés  jusqu'à  ce  jour.  D'autre  part,  en  raison  du  caractère 
familial  de  cette  affection,  il  faut  bien  admettre  que,  dans  ces 
cas-là,  le  traumatisme  s'est  exercé  sur  un  terrain  prédis- 
posé, de  par  l'hérédité,  aux  processus  inflammatoires  intra- 
cràniens. 

Leber,  de  Kersmacker,  ont  vu  dans  l'atrophie  héréditaire 
de  la  papille  l'aboutissant  d'une  névrite  rétro-bulbaire.  Resterait 
toujours  à  expliquer  pourquoi  cette  névrite  rétro-bulbaire  se 
développe  des  deux  côtés,  chez  plusieurs  membres  d'une  même 
famille,  dans  des  circonstances  d'âge  presque  constamment  les 
mêmes,  c'est-à-dire  entre  15  et  30  ans.  Au  surplus,  MM.  Kœnig 
et  Ricklin  se  sont  élevés  contre  l'existence  d'une  névrite  rétro- 
bulbaire,  dans  les  cas  que  j'ai  en  vue  ici,  et  voici  les  arguments 
qu'ils  font  valoir  : 

D'abord  les  caractères  oplitalmoscopiques  sont  diflerents 
dans  les  deux  catégories  de  cas.  Dans  les  cas  de  névrite  rétro- 
bulbaire  aiguë,  les  altérations  papillaires  sont  nulles  ou  insi- 
gnifiantes, au  début,  à  un  moment  où  le  trouble  de  la  vision 
est  déjà  à  son  maximum.  En  d'autres  termes,  quand  les  malades 
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viennent  se  plaindre  d'une  diminution  considérable  de  leur 
vue,  on  ne  constate  pas  de  modifications  bien  nettes  du  fond  de 
l'œil;  c'est  à  peine  si  les  vaisseaux  paraissent  un  peu  plus- 
gorgés  de  sang,  à  moins  qu'il  n'existe  une  ischémie  plus  ou 
moins  prononcée  de  la  rétine.  Au  contraire,  dans  l'affection  qui 
nous  occupe,  on  trouve  déjà  des  altérations  très  nettes  du  fond 
de  l'œil,  au  moment  où  les  malades  viennent  se  plaindre  de 
l'affaiblissement  subit  de  leur  faculté  visuelle. 

L'évolution  également  est  différente  dans  les  deux  cas.  Dans 
ceux  de  névrite  rétro-bulbaire,  la  guérison  peut  s'établir  au 
bout  de  quelques  mois,  et  alors  l'acuité  visuelle  redevient 
pou  à  peu  normale  ;  ou  bien  la  cécité  devient  absolue  et  persiste 
indéfiniment,  en  même  temps  l'examen  ophtalmoscopique- 
révèle  l'existence  d'un  scotome  central.  Dans  les  cas  d'atrophie 
héréditaire  de  la  papille,  le  trouble  de  la  vision  atteint  d'emblée 
son  apogée;  il  est  susceptible  ensuite  d'une  certaine  amélio- 
ration, sans  que  celle-ci  aille  jusqu'au  rétablissement  de  l'état 
normal. 

Puis,  la  névrite  rétro-bulbaire  s'accompagne  d'un  signe- 
subjectif,  qui  a  une  réelle  importance,  et  qui  manque  toujours 
dans  les  cas  d'atrophie  héréditaire  de  la  papille,  c'est  la  douleur 
à  la  pression  du  globe  oculaire.  Jamais  non  plus  on  n'observe, 
dans  l'affection  qui  nous  occupe,  l'œdème  de  la  papille,  qui  est 
un  épiphénomène  habituel,  dans  lés  cas  de  névrite  rétro-bul- 
baire en  rapport  avec  une  tumeur  intra-crânienne. 


Une  autre  hypothèse,  invoquée  par  M.  Daussat*,  dans  sa 
thèse  écrite  sous  l'inspiration  du  professeur  Pierret,  de  Lyon^ 
est  «  celle  d'une  périostite  localisée  au  niveau  des  deux  foramen 
opticiwi,  qui,  en  comprimant  la  circulation  centrale  du  nerf 
plutôt  que  sa  circulation  périphérique,  amènerait  des  troubles 
de  nutrition  des  fibres  centrales  et  quelquefois,  si  la  cause 
prolongeait  ses  effets,  une  atrophie  consécutive  de  ces  fibres  ».- 
Cette  explication,  considérée  en  soi,  est  parfaitement  plausible, 
quand  on  tient  compte  des  conditions  spéciales  que  réalise  la 

1.  C.  Daussat.  —  Étude  sur  la  névrite  optique  héréditaire  {Thèse  de  Lyon,  1893). 
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vascularisation  du  nerf  optique,  et  qui  ont  été  très  bien  exposées 
par  M.  de  Wecker,  dans  son  traité  d'ophtalmologie,  ainsi  que 
l'a  rappelé  M.  Daussat.  Dans  le  trajet  intra-orbitaire  du  nerf, 
les  vaisseaux  périphériques,  vaisseaux  de  la  gaine  merveuse, 
envoient  des  branches  au  centre  du  nerf,  où  elles  forment  un 
réseau  capillaire  très  riche  et  très  développé;  au  contraire, 
V artère  et  la  veine  centrale  du  nerf  optique  ont  un  rôle  nutritif 
presque  nul. 

Mais  pourquoi  cette  périostite  localisée  au  niveau  de  chaque 
foramen  opticum,  et  dont  le  retentissement  sur  la  circulation 
centrale  du  nerf  optique,  dans  le  trajet  intra-orbitaire  de  ce 
dernier,  va  déterminer  une  atrophie  de  la  papille?  M.  Daussat 
a  invoqué  l'intervention  des  agents  infectieux  et  de  l'arthri- 
tisme.  Toutefois  il  ne  s'est  pas  dissimulé  que  sa  théorie  était 
passible  d'objections  graves.  «  On  se  représente  difficilement, 
disait-il,  une  affection  rhumatismale,  périostique,  et,  si  chro- 
nique qu'elle  puisse  être,  évoluant  sans  aucune  douleur,  comme 
la  névrite  optique.  »  D'ailleurs,  l'arthritisme  est  loin  de  figurer 
toujours  parmi  les  antécédents  des  malades  atteints  d'une  atro- 
phie héréditaire  de  la  papille;  c'est  tout  l'inverse.  On  ne  conçoit 
pas  non  plus  pourquoi  une  névrite  rhumatismale  s'attaquerait 
toujours  et  simultanément  aux  deux  nerfs  optiques,  et  toujours 
à  un  même  âge. 

Dans  ces  conditions,  M.  Daussat  s'est  rejeté  sur  une  autre 
hypothèse,  applicable  seulement  aux  cas  oii  l'atrophie  hérédi- 
taire de  la  papille  s'est  développée  sur  un  terrain  spécial,'  c'est- 
à-dire  chez  des  sujets  qui  présentent  «  des  antécédents  hérédi- 
taires ou  nerveux  ou  alcooliques  bien  accusés  ».  Pour  ces 
cas-là,  M.  Daussat  invoque  des  poussées  méningitiques,  dont 
rendraient  compte  à  la  fois  les  modifications  qui  se  produisent 
dans  la  vascularisation  cérébrale  au  moment  de  la  puberté,  et 
l'état  de  prédisposition  dans  lequel  se  trouvent  les  méninges, 
du  fait  de  l'hérédité.  «  Le  processus  inflammatoire  peut  parfai- 
tement, des  méninges  de  la  base,  gagner  la  gaine  du  nerf 
optique,  et  trouvant  dans  le  foramen  opticum  une  résistance  à 
s'étendre  plus  loin,  elles  exercent  sur  le  nerf  des  phénomènes 
de  compression,  des  troubles  circulatoires  chroniques  qui 
retentissent  au  centuple  sur  les  éléments  nerveux  déjà  débi- 
lités de  l'alcoolique  ou  du  nerveux  héréditaire.  » 
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Indépendamment  de  la  puberté^  M.  Danssat  fait  intervenir 
l'intluence  de  la  masturbation,  l'apparition  des  règles,  la  brusque 
suppression  du  flux  menstruel  sous  l'influence  du  froid,  la  mé- 
nopause, la  brusque  suppression  d'un  flux  hémorroidal.  Bref, 
il  a  cru  pouvoir  résumer  son  bypothôse  dans  les  termes  sui- 
vants :  piédisposition  par  le  fait  de  l'hérédité  à  une  pachymé- 
ningite,  sous  l'influence  de  troubles  circulatoires;  retentis- 
sement marqué  de  cette  pachyméningite  sur  les  fibres  centrales 
déjà  frappées  de  sénilité  précoce.  » 


Eh  bien,  Messieurs,  je  ne  crois  pas  pour  ma  part  que, 
même  quand  elles  s'exercent  sur  un  terrain  prédisposé,  des 
influences  banales  comme  celles  que  je  viens  de  vous  énumérer 
puissent  rendre  compte  de  cet  affaiblissemeni  subit  de  la  vue, 
précédé  habituellement  de  céphalées  plus  ou  moins  violentes, 
qui  s'établit  avec  une  si  remarquable  régularité  à  une  même 
période  de  l'existence,  qui  se  maintient  ensuite  in  situ,  pendant 
le  reste  de  la  vie,  susceptible  qu'il  est  d'un  certain  degré 
d'amélioration,  qui,  du  reste,  frappe  exclusivement  la  vision 
centrale,  dont  les  caractères  ophtalmoscopiques  dénotent  bien 
plus  une  simple  atrophie  de  la  partie  centrale  du  nerf  optique 
qu'une  inflammation  de  ce  nerf,  et  qui  porte  d'une  façon  si  évi- 
dente l'empreinte  d'une  aff'ection  familiale.  L'hypothèse  que 
proposent  MM.  Kœnig  et  Ricklin  me  paraît  bien  plus  apte  à 
rendre  compte  de  ces  caractères.  Cette  hypothèse,  la  voici  : 

* 

Vous  vous  rappelez.  Messieurs,  que  le  trou  optique  qui  livre 
passage  au  nerf  de  même  nom  est  limité  par  les  deux  racines 
des  petites  ailes  du  sphénoïde  (fig.  82).  Or  le  sphénoïde  est  un 
os  dont  le  développement  complet  est  relativement  tardif.  Ainsi 
Tillaux  prétend  que  le  développement  du  sinus  sphénoïdal 
n'atteint  son  terme  qu'entre  20  et  30  ans. 

On  conçoit  dès  lors  qu'à  l'âge  oii  débute  habituellement 
l'atrophie  héréditaire  de  la  papille,  qui  est  aussi  l'âge  oii  le 
sphénoïde  achève  son  développement,  une  malformation,  qui 
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sera  l'expression  d'une  tare  héréditaire,  puisse  se  produire  dans 
la  conformation  du  trou  optique,  laquelle  aboutira  à  une  con- 
striction  de  ce  nerf.  A  son  tour  cette  constriction  engendrera 
une  atrophie  du  nerf.  Cette  atrophie  ira  en  remontant  vers  le 
cerveau,  c'est-à-dire  en  aval  du  siège  de  la  constriction,  parce 
qu'elle  intéresse  des  fibres  sensitives;  elle  s'attaquera  exclusi- 


FiG.  82.  —  (Testut  :  Anatomie). 

corps,  lamelle  liorizontalc  s'articulant  avec  l'ethmoïde.  —  2,  petites  ailes,  avec  2',  apo- 
phj'ses  clinoïdes  antérieures.  —  3,  fente  sphénoïdale.  —  4,  bec  ou  rostrum.  —  5,  sinus  splié- 
noïdal.  —  6,  apophyse  ptérygoïde,  avec  :  7,  son  aile  externe;  7',  la  fosse  ptérygoïde  ;  8, 
son  aile  interne,  se  terminant  par  un  crochet  8'.  —  9,  intervalle  compris  entre  les  deux  ailes 
et  comblé  par  le  palatin.  —  10,  épine  du  sphénoïde.  —  11,  face  interne  des  grandes  ailes.  — 
12,  surface  rugueuse,  s'articulant  avec  le  frontal.  —  13,  face  externe  des  grandes  ailes.  — 
14,  trou  optique.  —  15,  trou  grand  rond.  —  16,  canal  vidien.  —  17,  trou  petit  rond.  —  18, 
trou  ovale.  —  19,  crête  inférieure,  avec  19',  gouttière  ptérygo-palatine.  —  20,  lame  quadri- 
latère, au-dessous  de  laquelle  se  voit  le  trait  de  scie  qui  sépare  le  sphénoïde  de  l'occipital. 
—  21,  bord  supérieur  de  la[lame  quadrilatère,  avec  21', apophyse  clinoïde  postérieure.—  22, 
gouttière  caverneuse.  —  23,  gouttière  précédant  le  trou  grand  rond.  —  24,  face  interne 
des  grandes  ailes.  —  25,  bord  externe  des  grandes  ailes.  —  26,  selle  turcique,  avec  20', 
apophyse  clinoïde  moyenne.  —  27,  extrémité  supérieure  de  la  gouttière  caverneuse.  —  28, 
tubercule  pituitaire.  —  29,  gouttière  optique.  —  30,  lingula  de  Mechel. 


vement  aux  fibres  nerveuses  du  faisceau  central,  pour  les  rai- 
sons anatomiques  que  je  vous  ai  déjà  indiquées  :  les  fibres 
centrales  du  nerf  optique  reçoivent  leurs  vaisseaux  nourriciers 
à  peu  près  exclusivement  des  artères  superficielles  qui 
entourent  le  nerf  optique  (de  Wecker). 

Au  surplus,  déjà  Hirschberg,  Manz,  avaient  invoqué  des 
anomalies  dans  la  conformation  du  crâne,  comme  causes  pos- 
sibles de  l'atrophie  du  nerf  optique.  Dans  une  communication 
relativement  récente  (8  juillet  1895)  à  la  Société  de  psychiatrie 
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de  Berlin,  M.  Kœnig,  un  homonyme  de  mon  collaborateur,  a 
examiné  jusqu'à  quel  point  les  malformations  du  crâne  pou- 
vaient être  invoquées  comme  cause  de  l'atrophie  du  nerf  optique, 
qu'on  observe  quelquefois  dans  les  cas  de  paralysie  cérébrale 
infantile.  Il  est  arrivé  à  conclure  que  cette  atrophie  du  nerf 
optique,  qui  est  généralement  bilatérale,  s'observe  avec  une 
fréquence  relativement  grande  chez  des  enfants  dont  le  crâne  a 
une  conformation  normale,  et  que,  quand  il  en  est  autrement, 
la  malformation  du  crâne  ne  répond  pas  à  un  type  défini,  il  a 
conclu  encore  que  l'affection  cérébrale,  qui  entraine  à  sa  suite 
l'atrophie  du  nerf  optique,  pouvait  être  indifféremment  d'origine 
fœtale  ou  intra-utérine. 

Je  vous  rappellerai  aussi  qu'en  France,  M.  Berger  a  démon- 
tré que  les  anomalies  de  la  croissance  du  corps  du  sphénoïde 
retentissent  sur  le  développement  du  canal  optique  et  peuvent 
produire  un  étranglement  du  nerf  de  même  nom. 

Enfin,  pour  terminer  ce  qui  a  trait  à  cette  question  de  patho- 
génie, je  crois  devoir  vous  signaler  les  recherches  publiées 
récemment  par  M.  A.  Westphal  fils'.  Il  en  résulte  que  de 
tous  les  nerfs  de  notre  organisme,  le  nerf  optique,  dans  sa  por- 
tion orbitaire,  est  le  dernier  à  achever  sa  myélinisation;  celle-ci 
n'est  terminée  que  quelque  temps  après  la  naissance,  et 
elle  progresse  dans  le  sens  centrifuge.  Ce  sont  les  fibres  situées 
le  plus  au  centre  d'une  section  transversale,  qui  sont  les  pre- 
mières à  s'entourer  d'une  gaine  de  myéline.  Enfin,  quand  elles 
sont  parvenues  à  leur  plein  développement,  les  fibres  du  nerf 
optique  ne  sont  pas  plus  épaisses  que  chez  l'enfant,  contrairement 
à  ce  qui  a  lieu  pour  les  autres  nerfs  crâniens  et  pour  les  nerfs 
spinaux . 

On  conçoit  dès  lors  qu'une  tare  héréditaire,  qui  sommeille 
jusqu'à  l'âge  delà  puberté,  puisse  retentir  d'une  façon  exclusive 
sur  celui  des  nerfs  de  notre  organisme,  qui  est  le  dernier  à 
parfaire  son  développement. 

* 

Etiologie.  —  Votre  conviction  doit  être  faite  sur  ce  que  l 'affec- 
tion dont  je  suis  en  train  de  vous  esquisser  l'histoire  est  presque 

1.  A.  Westphal.  — Ueber  die  Markscheidenbildung  der  Gehirnnerven  des  Mens- 
chen  {Archiv  fur  Psychatrie  und  Nervenkrank.,  1897,  t.  XXIX,  fasc.  3,  p.  474). 
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toujours  le  produit  de  V hérédité  atavique ,  directe  ou  collatérale  ; 
c'est-à-dire  que  la  maladie  se  transmet  des  grands-parents  aux 
petits-fils,  ou  d'un  oncle  au  neveu.  En  outre,  l'affection  peut 
être  qualifiée  à'honîocfirone,  puisqu'elle  débute  toujours  sensi- 
blement à  la  même  période  de  l'existence;  elle  est  similaire,  en 
ce  sens  que,  dans  une  même  famille,  elle  se  reproduit  toujours 
sous  la  même  forme. 

La  consanguinité  paraît  jouer  un  rôle  indéniable  dans  le 
développement  de  cette  affection  familiale. 

Indépendamment  de  la  consanguinité,  on  a  relevé,  dans  un 
assez  grand  nombre  de  cas,  l'existence  d'une  tare  neuropa- 
thique  (dégénérescence). 

La  même  chose  peut  se  dire  de  Farthritisme.  Au  contraire  le 
rôle  des  infections  en  général  et  de  la  syphilis  en  particulier 
semble  être  nul,  dans  le  développement  de  l'atrophie  hérédi- 
taire de  la  papille.  Je  dois  cependant  vous  rappeler  qu'un  de 
nos  malades  avait  contracté  la  vérole  peu  de  temps  avant  de 
présenter  les  premiers  symptômes  de  son  atrophie  papillaire. 

Ce  que  je  viens  de  dire  des  infections  est  applicable  aux 
intoxications  et  aux  causes  occasionnelles  en  général. 

Enfin  vous  avez  eu  l'occasion  de  vous  pénétrer  de  ce  que  la 
maladie  s'observe  chez  des  sujets  des  deux  sexes;  n'empêche 
qu'elle  est  plus  fréquente  chez  les  garçons,  à  en  juger  par  les 
faits  connus.  Inversement,  les  femmes  jouent  un  rôle  prépon- 
dérant dans  la  transmission  de  la  maladie  d'une  génération  à 
l'autre. 


Pronostic.  —  Deux  points  sont  à  retenir,  relativement  au 
pronostic  de  l'atrophie  héréditaire  de  la  papille. 

D'abord  la  maladie  est  incurable  ;  du  moins  on  n'a  jamais 
observé  de  cas  terminé  par  la  guérison. 

D'autre  part,  et  contrairement  à  ce  qui  a  lieu  pour  l'atro- 
phie tabétique  du  nerf  optique,  il  est  exceptionnel  que  l'atro- 
phie héréditaire  de  la  papille  poursuive  une  marche  progres- 
sive, pour  aboutir  à  une  cécité  complète  et  irrémédiable.  C'est 
cependant  ce  qui  est  arrivé  chez  un  de  nos  malades  (Obs.  V). 

En  thèse  générale,  les  troubles  visuels  atteignent  d'emblée 
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leur  maximum  d'intensité;  ils  se  réduisent  à  une  cécité  par- 
tielle, cécité  centrale.  A  la  longue,  la  vision  est  susceptible  de 
s'améliorer,  sans  doute  en  vertu  d'une  sorte  d'adaptation  et 
d'éducation  des  parties  périphériques  de  la  rétine,  qui  sup- 
pléent par  une  plus  grande  somme  de  perceptivité  à  l'abolition 
de  la  vision  centrale. 


Traitement.  — L'intervention  du  médecin  devra  précisément 
avoir  pour  objectif  d'accroître  l'excitabilité  des  parties  périphé- 
riques de  la  rétine,  et  dans  ce  but  il  s'adressera  aux  agents 
d'excitation  tels  que  l'électricité,  la  strychnine,  employées  en 
bonne  connaissance  de  cause  et  avec  circonspection.  Il  importe 
aussi  que  le  médecin  déploie  une  grande  persévérance  dans 
l'emploi  de  ces  remèdes. 

Au  début  de  l'affection,  quand  on  se  trouve  en  présence  de 
ces  tuméfactions  de  certains  os  du  crâne,  dont  je  vous  ai  dit  le 
rôle  pathogénique  présumé,  il  me  paraît  rationnel  de  tenter 
l'emploi  des  dérivatifs  et  des  résolutifs,  en  particulier  des 
applications  de  pointes  de  feu  et  de  l'administration  de  l'iodure 
de  potassium  à  l'intérieur. 

L'abstinence  de  l'alcool,  du  tabac  et  des  autres  poisons  simi- 
laires s'impose  comme  une  mesure  de  rigueur. 


XXIV 

SUR    UN    CAS    DE    RIGIDITÉ   S  PASMODIQU  E 
DES    MEMBRES    INFÉRIEURS' 

(MALADIES    DE    LITTLE) 


^Sommaire.  —  Objet  de  la  leçon  :  étude  d'un  cas  de  rigidité  spasmodique  limitée 
aux  membres  inférieurs.  —  Antécédents  ^familiaux  et  personnels  de  la  malade; 
la  naissance  avant  terme,  en  état  d'asphyxie  apparente,  est  à  retenir.  —  Le 
début  de  la  maladie  remonte  à  la  première  enfance  ;  évolution  subséquente. 
—  État  actuel  :  aspect  des  membres  inférieurs.  —  Attitude  ;  troubles  du  mou- 
vement ;  démarche.  —  Troubles  de  la  sensibilité.  —  Troubles  des  fonctions 
vésico-rectales.  —  Résumé  de  l'histoire  clinicpie. 

Diagnostic.  —  Le  diagnostic  clinique  du  cas  ne  prête  à  aucune  difficulté  ;  c'est 
la  maladie  de  Little  qui  est  en  cause.  —  Historique  et  tableau  général  de 'cette 
maladie.  —  Le  diagnostic  anatomique  du  cas  soulève  un  problème  insoluble; 
la  preuve  en  sera  fournie  dans  la  leçon  suivante. 


Messieurs, 

Je  vais  consacrer  ma  leçon  de  ce  jour  à  l'étude  d'un  cas  de 
paraplégie  spasmodique,  ou,  pour  parler  plus  exactement,  à 
l'étude  d'un  cas  de  rigidité  spasmodique,  à  disposition  paraplé- 
gique, limitée  aux  membres  inférieurs.  J'aurai  ainsi  l'occasion 
de  revenir  sur  une  question  que  j'ai  longuement  discutée  dans 
de  récentes  leçons;  il  s'agit  de  la  pathogénie  de  la  rigidité 
spasmodique  des  muscles  dans  certaines  affections  des  centres 
nerveux. 

Dans  les  leçons  auxquelles  je  viens  de  faire  allusion,  je  me 
suis  occupé  d'une  maladie,  la  sclérose  latérale  amyotrophique, 

1.  Leçon  du  12  février  1897. 
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dont  la  symptomatologie  se  réduit  à  deux  manifestations  car- 
dinales :  l'atrophie  musculaire,  et  un  état  paréto-spasmodique 
de  certains  muscles. 

Nous  allons  retrouver,  à  peu  de  choses  près,  cet  état  paréto- 
spasmodique,  mais  à  l'état  d'isolement,  sans  association  d'atro- 
phie musculaire,  dans  le  cas  dont  j'ai  à  vous  entretenir. 

* 

La  jeune  fille  que  je  vous  présente  est  âgée  de  19  ans; 
elle  exerce  la  profession  de  fleuriste.  Sa  mère,  une  femme  de 
45  ans,  est  bien  portante.  Par  contre,  le  père,  qui  n'a  que 
44  ans,  est  sujet  à  de  violents  maux  de  tète.  Il  porte  une  taie 
sur  l'œil  gauche,  et  il  est  un  peu  sourd.  C'est  le  seul  survivant 
de  cinq  enfants;  ses  quatre  frères  sont  morts  en  bas  âge.  Le 
père  nie  avoir  eu  la  syphilis,  et  il  ne  porte  aucune  trace  de 
cette  maladie.  Il  a  toujours  été  relativement  sobre. 

La  malade  a  eu  cinq  frères  et  sœurs  :  l'aînée  est  morte  de 
convulsions,  à  11  mois  et  demi;  les  autres,  respectivement 
âgés  de  21,  de  16,  12  et  10  ans  sont  bien  constitués;  ils  n'ont 
jamais  été  malades. 

Cette  jeune  fille  est  la  troisième  des  six  enfants  de  la  famille; 
elle  est  née  avant  terme,  à  huit  mois.  De  plus,  par  suite  des 
difficultés  de  l'accouchement,  elle  est  venue  au  monde  en  état 
(ï asphyxie;  retenez  bien  ce  détail.  Pour  la  ranimer,  il  a  fallu  la 
frictionner,  la  flageller  pendant  de  longues  heures.  J'ai  dit  que 
ce  fait  était  à  retenir  ;  en  effet,  il  est  de  nature  à  nous  fournir 
l'explication  des  accidents  qui  se  sont  déroulés  dans  la  suite. 

Dès  l'âge  de  deux  mois,  notre  malade  était  devenue  sujette 
à  des  convulsions  violentes.  Pendant  les  premières  années  qui 
ont  suivi,  ces  convulsions  se  sont  répétées  environ  tous  les 
mois.  Elles  ont  perdu  de  leur  fréquence,  vers  l'âge  de  3  ans. 
A  l'âge  de  6  ou  7  ans,  les  crises  ont  changé  d'allures;  la 
malade  perdait  brusquement  connaissance,  surtout  la  nuit,  vers 
11  heures;  elle  se  raidissait,  mais  sans  gesticuler  beaucoup; 
elle  urinait  sous  elle,  puis  elle  reprenait  connaissance  assez 
lapidement. 

A  l'âge  de  11  mois,  on  essaya  de  la  faire  marcher;  on 
s'aperçut  alors  que  ses  jambes  ne  pouvaient  la  soutenir,  et 
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qu'elles  étaient  raides  comme  des  barres  de  bois.  Au  dire  des 
parents,  la  peau  des  jambes  *était,  à  cette  époque,  complètement 
insensible.  En  raison  de  cet  état  de  rigidité  des  membres  infé- 
rieurs, l'enfant  fut  confinée  à  la  chambre;  elle  parvenait  à  se 
déplacer  en  s'appuyant  sur  une  chaise  qu'elle  poussait  devant 
elle.  A  l'époque  dont  je  vous  parle,  elle  urinait  au  lit  tous  les 
jours;  en  outre,  elle  était  très  constipée.  J'ajoute  qu'elle  a  fait 
ses  premières  dents  à  l'âge  de  lo  mois. 

A  7  ans,  sa  famille  l'a  fait  admettre  à  l'Enfant-Jésus;  la 
rigidité  des  membres  inférieurs  persistait.  La  fillette  marchait 
difficilement,  avec  des  béquilles.  Son  séjour  à  l'hôpital  lui  valut 
de  contracter  la  rougeole,  la  scarlatine  et  la  diphtérie.  Elle 
faillit  en  mourir;  en  tout  cas,  elle  tomba  dans  un  tel  état  de 
faiblesse  qu'elle  en  vint  à  ne  plus  pouvoir  marcher  du  tout.  Au 
dire  de  la  mère,  pendant  le  séjour  de  sa  fille  à  l'hôpital  des 
Enfants-Malades,  on  aurait  constaté  l'insensibilité  des  membres 
inférieurs,  dont  je  vous  parlais  tout  à  l'heure.  De  plus,  au  cours 
des  diverses  affections  aiguës  que  je  vous  spécifiais  à  l'instant, 
la  petite  malade  aurait  eu  des  eschares  au  sacrum.  Quand  elle 
fut  à  peu  près  remise  de  ces  affections  intercurrentes,  les 
parents  s'empressèrent  de  reprendre  leur  fille  chez  eux. 

L'état  général  se  releva  au  point  que  l'enfant  put  fréquenter 
l'école,  où  elle  apprenait  très  bien,  quoique  sa  mémoire  fût  un 
peu  faible.  Plus  tard,  elle  fut  mise  en  apprentissage,  et  elle 
devint  une  bonne  ouvrière  fieuriste. 


Je  vais  en  quelques  mots  vous  renseigner  sur  son  état  actuel. 
Vous  voyez  devant  vous  une  jeune  fille  de  petite  taille,  mais 
bien  constituée,  qui  présente  toutes  les  apparences  d'une 
santé  parfaite.  Elle  est  intelligente;  son  esprit  est  vif,  son  carac- 
tère excellent.  L'aspect  de  la  face  est  absolument  normal.  Les 
dents  sont  saines  ;  il  n'existe  pas  de  cicatrices  péribuccales  ;  en 
un  mot,  rien  n'autorise  le  soupçon  d'une  intervention  de  la  syphi- 
lis héréditaire.  Du  côté  des  organes  des  sens,  on  ne  constate 
rien  d'anormal.  La  peau  présente  les  traces  des  eschares  sacrées 
dont  je  viens  de  vous  faire  mention;  au  niveau  des  points  où  le 
corsetenserre  le  corps,  on  découvre  une  plaque  de  pigmentation. 
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La  colonne  vertébrale  a  une  conformation  régulière.  Les 
membres  supérieurs  réalisent  des  conditions  absolument  phy- 
siologiques, aussi  bien  au  point  de  vue  de  la  conformation 
qu'au  point  de  vue  de  la  motilitéetde  la  sensibilité.  Ne  perdez, 
pas  de  vue  que  la  malade  est  fleuriste,  en  d'autres  termes  elle 
exerce  une  profession  qui  exige  une  grande  délicatesse  dans  les 
mouvements  des  doigts  ;  or,  elle  a  toujours  été  considérée  comme 
une  bonne  ouvrière. 

Voilà  qui  contraste  avec  ce  qui  existe  du  côté  des  membres 
inférieurs.  Là,  nous  constatons  une  série  de  manifestations 
pathologiques  qui  demandent  à  être  analysées  minutieuse- 
ment. Je  vais  d'abord  examiner  la  malade  dans  le  décubitus 
dorsal. 

Vous  voyez  que  les  deux  membres  inférieurs  sont  bien 
musclés  ;  les  chairs  ont  une  consistance  très  ferme.  Les  cuisses 
sont  légèrement  fléchies  sur  le  bassin,  de  même  que  les  jambes 
le  sont  sur  les  cuisses.  Les  genoux  se  touchent,  tandis  que  les 
malléoles  internes  sont  écartées  l'une  de  l'autre  de  quatre 
travers  de  doigt;  les  pieds  sont  renversés  en  dedans  et  les  gros 
orteils  se  touchent.  Avec  cela,  les  muscles  sont  en  état  de  ten- 
sion exagérée  ;  durs  au  toucher,  ils  ont  un  volume  normal,  et 
leurs  saillies  se  dessinent  vigoureusement  sous  la  peau. 

Les  réactions  électriques  sont  normales. 

Des  deux  côtés,  la  cuisse  est  immobilisée  en  adduction 
forcée  ;  il  faut  déployer  une  très  grande  force  pour  écarter  les 
cuisses,  et  encore,  l'écart  produit  est-il  tout  à  fait  insignifiant. 
La  malade  peut  étendre  la  jambe  sur  la  cuisse,  et  elle  résiste 
énergiquement  aux  mouvements  passifs  de  flexion,  qu'on 
imprime  à  ce  segment  de  membre.  Elle  peut,  de  même,  fléchir 
volontairement  la  jambe,  mais  le  degré  de  résistance  qu'elle 
oppose  aux  mouvements  passifs  d'extension  est  très  faible. 

Au  coii-de-pied,  tous  les  mouvements  volontaires  sont 
abolis  :  l'abduction,  l'adduction,  la  flexion  et  l'extension  sont 
également  impossibles.  En  déployant  une  grande  force,  on 
arrive  à  opérer  la  flexion  passive  du  pied  ;  l'extension  forcée 
est  un  peu  plus  facile.  Les  mouvements  actifs  des  orteils  sont 
conservés  en  partie.  D'ailleurs,  il  importe  de  remarquer  que 
la  résistance  qu'on  éprouve  à  faire  mouvoir  les  divers  segments 
des  membres  inférieurs  dépend  de  l'état  spasmodique,   de  la 
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rigidité  musculaire;   aussi  varie-1-elle  dans  des  limites  assez 
étendues,  d'un  moment  à  l'autre. 

Lorsque  je  commande  à  cette  jeune  fille  d'élever  le  talon 


FiG.  83. 


FiG.  84. 


au-dessus  du  plan  du  lit,  vous  constatez  que,  pour  effectuer  ce 
mouvement,  il  lui  faut  tout  d'abord  plier  le  genou;  sans  cela, 
il  lui  est  impossible  de  soulever  le  membre  allongé. 

Examinons  maintenant  la  malade  debout.  Comme  vous  le 
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voyez,  elle  ne  peut  se  tenir  dans  l'attitude  verticale  plus  de 
quelques  secondes  ;  cependant,  elle  est  en  état  de  marcher,, 
même  très  vite,  en  se  servant  de  ses  béquilles;  elle  peut  ainsi 
parcourir  de  très  grandes  distances. 

Quand  elle  est  debout,  soutenue  par  ses  béquilles  (Tig.  83 
et  84),  elle  se  tient  sur  la  pointe  des  pieds,  le  talon  à  une  assez 
grande  distance  du  sol  ;  il  lui  est  impossible  d'appuyer  les  pieds  à 
plat.  Dans  cette  attitude,  les  genoux  sont  fléchis  assez  fortement; 
les  hanches  sont  demi-fléchies,  et  le  tronc  est  en  abduction  sur 
la  hanche  gauche. 

Remarquez  maintenant  la  manière  dont  marche  la  malade. 
Les  pieds  ne  touchent  le  sol  que  par  la  pointe;  ils  buttent  au 
moindre  obstacle.  Les  genoux,  en  demi-flexion  permanente, 
frottent  au  contact  l'un  de  l'autre  ;  il  en  résulte  que  les  bas 
sont  usés  sur  lescondyles  internes. 

A  chaque  pas,  les  jambes  décrivent  un  mouvement  de  cir- 
cumduction  qui  rend  la  marche  très  pénible,  en  raison  du  mou- 
vement inverse  et  contraire  que  le  tronc  est  obligé  d'exécuter 
sur  le  bassin.  Les  chaussures  sont  usées,  toutes  les  deux,  du 
côté  gauche,  c'est-à-dire  que  celle  de  gauche  l'est  en  dehors,  et 
celle  de  droite  en  dedans.  Naturellement,  les  talons  sont  à  l'abri 
de  toute  usure. 

L'examen  des  réflexes  tendineux  est  empêché  par  la  tension 
spasmodique  des  muscles  des  membres  inférieurs.  11  est,  de 
même,  impossible  de  provoquer  la  trépidation  spinale;  cepen- 
dant, la  malade,  très  affirmative  sur  ce  point,  dit  qu'elle  a 
souvent  de  la  trépidation  involontaire,  quand  la  pointe  de  son 
pied  bute,  môme  légèrement,  contre  le  sol.  Les  réflexes  cutanés 
paraissent  normaux. 


Restent  les  troubles  de  la  sensibilité.  Ceux-ci,  dans  l'espèce, 
sont  très  intéressants  à  étudier.  Notons  d'abord  qu'à  la  surface 
des  pieds,  la  sensibilité  est  normale  partout;  il  n'en  est 
plus  de  mêuie  à  la  surface  des  mollets,  des  genoux,  des  cuisses, 
de  la  partie  inférieure  de  l'abdomen  jusqu'à  l'ombilic  (fig.  8o 
et  86).  Dans  ces  régions,  un  simple  contact  est  à  peine  perçu; 
quelquefois,  il  y  a  des  erreurs  de  localisation  considérables;  il 
est  facile  de  vous  en  convaincre. 
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La  chaleur  est  mal  perçue;  voire  qu'en  certaines  régions 
(face  postérieure  de  la  cuisse  et  de  la  jambe  droites)  elle  n'est  pas 
sentie  du  tout;  en  d'autres  points  (autres  régions  de  la  cuisse, 


FiG.  85.  Fie  80. 

I.  Anesthésie  tactile  et  anesthésie  thermique  (sensibilité  à  la  chaleur)  presque  absolues.  — 
II.  Hypoesthésie  tactile  et  thermique  peu  prononcée.  —  III.  Anesthésie  tactile  presque 
absolue;  simple  hj'poesthésie  thermique. 

face  externe  de  la  japibe),  il  existe  un  retard  considérable; 
parfois,  comme  pour  le  tact,  il  y  a  des  erreurs  de  localisation 
très  grossières.  Le  froid  est  un  peu  mieux  apprécié.  Par  contre, 
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la  sensibilité  à  la  piqûre,  la  sensibilité  à  la  douleur  sont  à  peu 
près  normales. 

Dans  toutes  les  autres  régions  de  la  surface  du  corps,  la  sen- 
sibilité est  normale,  excepté  au  bord  interne  du  bras  gauche 
oii  il  existe  un  peu  d'hypoesthésie  tactile  et  thermique,  et  au 
niveau  de  Tépaule  du  même  côté,  où  l'on  constate  une  zone 
d'anesthésie  tactile  et  d'anesthésie  thermique  (sensibilité  à  la 
chaleur)  presque  absolue. 

Je  vous  rappelle  qu'au  dire  de  la  malade  et  de  sa  mère,  les 
troubles  de  la  sensibilité  étaient  beaucoup  plus  accentués 
autrefois  qu'ils  ne  le  sont  maintenant;  en  particulier  la  sensi- 
bilité à  la  douleur,  conservée  maintenant,  était  absolument 
abolie.  Notez,  en  outre,  que  la  sensibilité  articulaire  est  égale- 
ment atteinte  aux  membres  inférieurs;  en  effet,  la  malade  n'a 
pas  conscience  des  mouvements  qu'on  imprime  aux  orteils, 
aux  genoux,  aux  hanches. 

Enfin,  cette  jeune  fille  est  atteinte  d'une  constipation  opi- 
niâtre; avec  cela,  il  existe  une  grande  faiblesse  du  sphincter 
anal.  La  malade  a  de  la  peine  à  retenir  ses  matières;  fréquem- 
ment, elle  les  laisse  échapper,  ainsi  que  des  gaz.  Elle  a  également 
de  l'incontinence  d'urine  :  pour  peu  qu'on  tarde  à  lui  présenter 
le  bassin,  quand  le  besoin  s'en  fait  sentir,  elle  urine  au  lit. 
Elle  a,  du  reste,  conscience  du  besoin  d'uriner  et  d'aller  à  la 
selle,  comme  aussi  elle  a  conscience  du  passage  des  urines  et 
des  fèces. 


Vous  voilà  au  courant  de  tous  les  détails  de  l'observation 
de  cette  malade.  Laissez-moi  vous  résumer  en  quelques  mots 
son  histoire  clinique. 

Chez  une  jeune  fille  de  19  ans,  dont  la  santé  générale 
ne  laisse  rien  à  désirer,  nous  constatons  : 

a)  Un  état  s'pasmodique,  limité  aux  membres  inférieurs, 
caractérisé  par  une  grande  rigidité  musculaire,  avec  légère 
parésie  des  muscles  fléchisseurs  de  la  jambe  sur  la  cuisse  et 
des  muscles  qui  font  mouvoir  les  pieds,  mais  sans  trace  aucune 
d'atrophie  des  muscles  rigides;  en  outre,  de  la  trépidation 
spinale  se  produit  quand  les  pieds  heurtent  le  sol. 

b)  Des  troubles  de  la  sensibilité^  qui  occupent  une  grande 
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partie  des  membres  inférieurs  et  la  partie  inférieure  de  la  paroi 
abdominale.  Ils  se  présentent  sous  la  forme  d'une  anesthésie 
partielle,  de  ce  qu'on  est  convenu  d'appeler  V anesthésie  disso- 
ciée- Mais,  à  l'inverse  de  ce  qui  se  passe  habituellement  dans 
les  cas  de  dissociation  syringomyélitique,  la  sensibilité  à  la 
douleur  est  conservée,  la  sensibilité  aux  impressions  thermiques 
l'est  en  partie,  tandis  que  la  sensibilité  tactile  est  abolie  ou 
émouSsée  dans  toute  l'étendue  de  la  zone  d'anesthésie  partielle; 

c)  Des  troubles  du  côté  des  sphincters,  c'est-à-dire  une  incon- 
tinence relative  d'urine  et  de  matières  fécales,  associée  à  une 
constipation  opiniâtre. 

Enfin,  circonstance  particulièrement  importante  à  noter,  le 
début  des  accidents  remonte  à  la  naissance  :  cette  jeune  fille 
est  venue  au  monde  en  état  d'asphyxie  apparente,  par  suite  des 
difficultés  de  l'accouchement. 

Diagnostic.  —  Je  dis  que,  dans  ces  conditions,  le  diagnostic 
clinique  est  des  plus  faciles  à  porter. 

Une  paraplégie  spasmodique,  survenue  dans  les  circon- 
stances que  je  viens  de  rappeler,  chez  une  enfant  qui  était  en 
imminence  d'asphyxie  au  moment  de  naître,  dont  l'organisme 
a  subi  le  contre-coup  d'un  accouchement  laborieux,  porte  un 
nom  bien  connu,  celui  de  maladie  de  Litlle. 

Aussi  bien,  dès  1853  et  plus  tard  en  1862,  le  médecin 
anglais  Little  avait  décrit  un  état  morbide  caractérisé  par  une 
rigidité  spasmodique  [spastic  rigidity),  dont  le  début  remonte 
aux  premiers  temps  de  la  vie,  qui  peut  envahir  les  quatre 
membres,  mais  qui,  le  plus  souvent,  se  limite  aux  membres 
inférieurs  et  affecte  quelquefois  l'un  plus  que  l'autre.  Dans  les 
membres  frappés  par  cette  rigidité  spasmodique,  les  différents 
segments  sont  dans  la  flexion  permanente.  Little  a  donné  à  son 
second  mémoire  un  titre  qui  dit  assez  à  quelles  influences  étio- 
logiques  il  rapportait  cette  spastic  rigidity.  Le  travail  en  ques- 
tion était  intitulé  :  On  the  influence  of  ahnormal  parturition, 
difficult  labours,  prématuré  birth,  and  asphyxia  neonatorum, 
on  the  mental  and  physical  condition  of  the  child,  especially  in 
relation  to  deformities.  En  d'autres  termes,  la  rigidité  spasmo- 
dique, qui  constitue  le  caractère  fondamental  de  ce  qu'on  est 
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convenu  d'appeler  du  nom  de  maladie  de  Little,  se  montre  chez 
des  enfants  nés  avant  terme,  ou  qui,  en  naissant,  ont  subi  le 
contre-coup  d'un  accouchement  laborieux,  ou  qui  sont  venus 
au  monde,  en  état  d'asphyxie  apparente  [asphyxia  neonaiorum). 
Déjà  Little  avait  signalé  que  ces  enfants  apprennent  rare- 
ment à  marcher  seuls  avant  la  fin  de  leur  troisième  on  quatrième 
année,  et  que  même  dans  les  cas  oii  les  choses  prennent  une 
tournure  très  favorable,  la  démarche,  à  l'âge  adulte,  conserve 
le  caractère  spasmodique.  Il  relevait  spécialement  cet  autre 
caractère,  que  les  genoux,  à  chaque  pas  que  fait  le  malade, 
frottent  l'un  contre  l'autre  et  opposent  une  grande  gêne  à  la 
progression.  Je  passe  momentanément  sur  d'autres  manifes- 
tations concomitantes  de  la  rigidité  spasmodique,  manifes- 
tations habituelles,  mais  nullement  obligatoires.  Je  crois  vous 
en  avoir  dit  assez  pour  vous  convaincre  que,  chez  notre  malade, 
le  diagnostic  clinique  ne  comporte  aucune  difficulté,  et  que 
nous  avons  bien  affaire,  chez  elle,  à  un  cas  de  maladie  de  Little. 

Il  n'en  est  plus  de  même  pour  ce  qui  concerne  le  diagnostic 
anatomique.  Ici,  nous  nous  heurtons  aune  difficulté  insoluble  : 
de  quelle  lésion  dépend  cette  rigidité  spasmodique  des  muscles 
des  membres  inférieurs,  accompagnée  d'une  anesthésie  partielle 
et  de  légers  troubles  sphinctériens,  que  nous  constatons  chez 
notre  malade?  Telle  est  la  question  que  soulève  le  diagnostic 
anatomique  du  cas.  Eh  bien,  je  dis  qu'il  est  impossible  de  faire 
à  cette  question  une  réponse  formelle,  sûre.  C'est  ce  que  je 
compte  vous  démontrer  vendredi  prochain. 
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XXY 

SUR     UN    CAS    DE     RIGIDITÉ    SPASMODIQUE 
DES    MEMBRES    INFÉRIEURS 

(MALADIE    DE    LITTLE)i 

[Suite) 


SoiDiAiRE.  —  L'objet  de  cette  leçon  sera  l'étude  des  rapports  de  la  maladie  de 
Little  avec  les  affections  spasmo-paralytiques  infantiles,  et  avec  le  tabès  spas- 
modique  de  l'adulte.  —  Description  de  Little.  —  Travaux  de  Heine.  —  Travaux 
de  Tûrck,  de  Bouchard  et  Charcot,  relatifs  à  la  contracture  post-hémiplégique 
et  à  la  dégénérescence  secondaire  du  faisceau  pj'ramidal.  —  Avènement  du 
tabès  spasmodique  dont  on  prétend  faire  l'expression  d'une  sclérose  primitive 
des  cordons  latéi-aux.  —  Cette  opinion  est  infirmée  par  les  faits.  —  Le  tabès 
spasmodique  n'est  pas  une  entité  morbide.  —  La  maladie  de  Little  considérée 
comme  un  tabès  spasmodique  infantile.  —  Les  symptômes  de  cette  maladie 
peuvent  se  rencontrer  sans  qu'il  y  ait  absence  congénitale  ou  arrêt  de  déve- 
loppement des  faisceaux  pyramidaux.  —  Dans  les  cas  de  maladie  de  Little.  la 
rigidité  spasmodique  et  Tarrêt  de  développement  des  faisceaux  pyramidaux 
reconnaissent  une  même  cause  :  une  lésion  cérébrale.  —  Théorie  de  Yan 
Gehuchten;  objections  qu'elle  soulève.  —  La  maladie  de  Little  et  les  diverses 
affections  spasmo-paralytiques  infantiles  ne  sont  que  des  types  cliniques  et 
non  des  espèces  morbides  distinctes.  —  Retour  sur  le  cas  qui  a  fait  l'objet  de 
la  précédente  leçon  :  les  troubles  de  la  sensibilité  et  les  troubles  des  sphinc- 
ters sont  susceptibles  d'éclairer  le  diagnostic  anatomique.  —  Raisons  qui 
militent  en  faveur  de  l'hj-pothèse  d'une  hématomyélie.  —  L'hypothèse  d'une 
sclérose  systématicpie  combinée  est  à  prendre  en  considération.  —  Les  accidents 
épileptiformes  antécédents  impliquent  l'existence  d'une  lésion  cérébrale. 


Messieurs, 

Vendredi  dernier,  je  vous  ai  présenté  un  cas  de  rigidité 
spasmodique  des  membres  inférieurs,  chez  une  jeune  fille  de 

1.  Leçon  du  19  février  1897. 
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19  ans,  dont  je  vous  ai  fait  connaître  en  détails  l'histoire 
pathologique,  et  qu'on  va  replacer  un  instant  devant  vous.  Je 
crois  vous  avoir  convaincus  que  le  diagnostic  clinique  du  cas 
ne  comportait  aucune  difficulté  et  que  cette  jeune  fille  réalise 
un  exemple  de  maladie  de  Little. 

Relativement  au  diagnostic  anatomique,  je  vous  ai  dit  qu'il 
soulève  une  difficulté  insoluble  dans  l'état  actuel  de  nos  con- 
naissances. Voilà  ce  qu'il  me  reste  à  vous  démontrer,  et  pour 
cela,  je  vais  être  obligé  de  revenir  sur  un  point  de  nosologie, 
que  j'ai  longuement  développé  dans  mes  conférences  de  l'hô- 
pital Lariboisière. 

Ce  point  est  relatif  aux  rapports  de  la  maladie  de  Little  avec 
des  états  pathologiques  voisins,  connus  sous  le  nom  d'hémi- 
plégie, de  paraplégie,  de  diplégie  cérébrales  spasmodiques  in- 
fantiles, et  avec  le  tabès  spasmodique  de  l'adulte. 

Je  serai  aussi  bref  que  possible.  Je  renvoie  à  mes  précé- 
dentes publications  '  sur  la  matière ,  ceux  d'entre  vous  qui  seraient 
désireux  d'approfondir  ces  questions. 


Je  viens  de  vous  dire  que  dans  les  premières  années  de  la 
seconde  moitié  de  ce  siècle,  Little  nous  avait  fait  connaître  un 
état  pathologique,  le  plus  souvent  congénital,  dont  la  sympto- 
matologie  est  dominée  par  une  rigidité  spasmodique  des  mus- 
cles. Cette  rigidité  peut  envahir  les  quatre  membres,  se  limiter 
aux  membres  inférieurs,  exceptionnellement  à  un  seul.  Inver- 
sement, elle  peut  envahir  le  tronc,  se  généraliser  jusqu'à  un 
certain  point;  il  arrive  alors  que  le  corps  de  l'enfant  forme 
comme  un  bloc  rigide.  Tout  à  l'heure,  j'ai  passé  sous  silence, 
et  à  dessein,  les  manifestations  concomitantes  habituelles  de 
cette  rigidité  spasmodique.  Le  moment  est  venu  de  vous  en 
parler. 

Il  y  a  d'abord  un  état  parétique  des  membres  rigides,  qui,, 
dans  la  description  de  Little,  figure  à  l'arrière-plan.  En  effet. 


\.  F.  Raymond.  —  Art.  Tabès  spasmodique  m  ;  Dict.  de  Dechambre.  —  Tabès 
spasmodique,  in:  Maladies  du  système  nerveux;  scléroses  systématiques  de  la 
moelle;  Paris,  1894,  p.  352  et  362.  —  Sur  certaines  affections  spasmo-paralj'tiques 
infantiles;  leur  rapport  avec  le  tabès  spasmodique.  (Ibid.,  p.  383,  392  et  404.) 
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le  médecin  anglais  déclarait  explicitement  que  dans  l'affection 
qu'il  avait  en  vue,  la  rigidité  des  muscles  «  n'est  point  associée 
à  une  paralysie  motrice  très  prononcée,  ainsi  que  cela  se  voit 
dans  les  affections  cérébrales  ordinaires  de  l'enfance  ». 

Comme  autres  manifestations  coexistantes,  Little  signalait 
des  troubles  du  langage^  des  troubles  de  la  déglutition,  des 
troubles  de  r intelligence.  Ni  les  uns  ni  les  autres  n'étaient 
représentés  comme  constants. 

Les  troubles  de  la  parole,  d'après  la  description  du  clini- 
cien anglais,  peuvent  aller  depuis  une  simple  lenteur  de  la 
prononciation  jusqu'à  la  perte  complète  du  langage  articulé. 

Aux  troubles  de  la  déglutition  se  rattache  le  reflux  de  la 
salive  vers  l'orifice  buccal. 

Enfin,  les  troubles  de  l'intelligence,  parfois  nuls,  d'autres 
fois  légers,  peuvent  aller  jusqu'à  l'idiotie. 


Vers  la  même  époque,  Heine  \  dans  une  monographie  bien 
connue,  consacrée  à  l'étude  de  la  paralysie  spinale  infantile, 
s'occupait  du  diagnostic  différentiel  de  cette  dernière  avec  deux 
états  pathologiques,  Yhémiplégie  spinale  spasmodique  et  la 
paraplégie  spinale  spasmodique,  dont  il  donnait  une  description 
très  fragmentaire,  indépendamment  de  deux  tableaux  statis- 
tiques oîj  figuraient  un  certain  nombre  de  cas  ressortissant  à 
l'une  et  à  l'autre. 

Je  ne  vous  parlerai  pour  le  moment  que  de  la  paraplégie 
spasmodique  de  Heine.  On  a  voulu  y  voir  quelque  chose  d'ana- 
logue, sinon  d'identique,  à  la  maladie  de  Little.  Or,  la  des- 
cription que  Heine  a  donnée  de  sa  paraplégie  spinale  spasmo- 
dique contraste,  par  certains  côtés,  avec  la  description  de 
la  spastic  rigidity  de  Little.  Ainsi  que  j'ai  déjà  eu  l'occasion 
de  le  mettre  en  lumière,  Heine  plaçait  au  premier  rang  les 
manifestations  cérébrales  concomitantes  de  la  paraplégie  spas- 
modique infantile,  qui  tiennent  une  place  effacée  dans  la  des- 
cription de  Little.  Les  enfants  atteints  de  cette  variété  de  para- 
plégie présentaient  «  des  désordres  intellectuels  et  des  troubles 

1.  Heike.  —  Spinale  Kinderliihmung.  Stuttgard,  1860,  p.  160,  161  et  178. 
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des  sens,  un  aspect  stupide,  du  strabisme,   de  la  salivation, 
une  surexcitation  nerveuse  manifeste,  etc.  ». 

La  qualification  de  cérébrale,  donnée  à  cette  paraplégie 
spasmodique  infantile,  dit  assez  quelle  signification  Heine  attri- 
buait à  ces  manifestations  concomitantes.  Bref,  Heine  opposait 
les  paraplégies  infantiles  spasmodiques  2i\xyi  paralysies  flasques, 
accomjjagnées  d'atrophie  musculaire ,  celles-ci  étant  d'origine 
spinale,  tandis  que  les  premières  étaient,  selon  lui,  de  cause 
cérébrale,  quelle  que  fût  leur  distribution,  paraplégique  ou 
hémiplégique.  La  théorie  faisait  ainsi  son  entrée  en  scène. 

Déjà,  d'ailleurs,  on  avait  appris  que  chez  l'adulte  l'hémi- 
plégie cérébrale  peut  se  doubler  d'un  élément  spasmodique. 
Tous,  vous  savez,  je  suppose,  ce  qu'on  entend  par  hémiplégie 
cérébrale.  Tous,  vous  savez  que,  par  ces  mots,  on  désigne  une 
paralysie  limitée  à  une  moitié  du  corps,  occasionnée  par  une 
lésion  en  foyer,  hémorragie,  ramollissement,  de  certaines 
régions  de  l'encéphale.  Or,  je  le  répète,  à  l'époque  dont  je  vous 
parle,  on  savait  que  l'hémiplégie  cérébrale,  après  une  certaine 
durée,  se  double  parfois  d'un  élément  spasmodique;  les  muscles 
paralysés  deviennent  rigides,  ils  sont  envahis  par  la  contrac- 
ture. Celle-ci,  ajouterai-je,  est  précédée  et  en  quelque  sorte 
annoncée  par  une  exagération  des  réflexes  tendineux. 

A  quelque  temps  de  là,  une  notion  nouvelle  fit  son  appa- 
rition en  pathologie.  Cette  notion  découlait  des  recherches  de 
Tiirck,  de  Charcot  et  Bouchard.  Elle  nous  représentait  la  contrac- 
ture post-hémiplégique  comme  étant  sous  la  dépendance  d'une 
sclérose  des  cordons  latéraux.  Plus  tard,  la  localisation  de  la 
lésion  dont  on  prétendait  faire  dépendre  la  contracture  post- 
hémiplégique gagna  en  rigueur.  On  apprit  à  connaître  les  rela- 
tions du  faisceau  pyramidal  avec  la  zone  psycho-motrice  de 
l'écorce  grise  du  cerveau. 

Désormais  la  contracture  post-hémiplégique  fut  rapportée 
non  plus  à  une  sclérose  des  cordons  latéraux,  mais  à  une  dégé- 
nération de  ce  territoire  des  cordons  blancs,  qui  englobe  le 
faisceau  pyramidal.  Déjà  l'on  savait  que,  dans  les  cas  de  con- 
tracture post-hémiplégique,  la  sclérose,  dans  la  moelle,  n'était 
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pas  cantonnée  dans  le  cordon  latéral  seulement;  on  savait 
qu'elle  occupait  aussi,  dans  l'autre  moitié  de  la  moelle,  un 
petit  territoire  qui  correspondait  à  ce  qu'on  appelait  le  faisceau 
de  Tûrck.  Or,  le  faisceau  de  Tûrck  n'est  pas  autre  chose  que 
ce  que,  dans  la  terminologie  courante  du  jour,  nous  désignons 
sous  le  nom  de  faisceau  pyramidal  direct. 

Ainsi  se  trouvait  constituée  cette  notion  qui  a  passé  à  l'état 
de  dogme  : 

Quand  une  lésion  détruit  la  continuité  des  fibres  du  fais- 
ceau pyramidal  dans  l'un  des  hémisphères,  ce  faisceau  se  met 
à  dégénérer  sur  toute  sa  hauteur,  dans  le  sens  descendant.  En 
aval  de  la  décussation  des  pyramides  motrices,  la  dégénération 
se  continue  à  la  fois  dans  le  cordon  latéral  du  côté  opposé  à 
la  lésion  cérébrale  [faisceau pyramidal  croise),  et  dans  le  cordon 
antérieur  situé  du  même  côté  que  la  lésion  [faisceau  pyramidal 
direct,  faisceau  de  Tûrck). 

Autour  de  cette  notion,  une  nouvelle  doctrine  prit  corps  ; 
elle  avait  été  déjà  formulée  en  termes  moins  nets  par  ceux  qui 
prétendaient  mettre  la  contracture  post-hémiplégique  sur  le 
compte  de  la  sclérose  des  cordons  latéraux.  A  une  localisation 
vague,  elle  substituait  une  localisation  bien  définie,  systéma- 
tique, la  dégénération  descendante  du  faisceau  pyramidal  croisé. 


Il  s'agissait  là,  somme  toute,  dune  dégénération  secondaire, 
consécutive  à  une  lésion  cérébrale,  d'une  dégénération  deuté- 
mpathique,  pour  me  servir  d'une  expression  chère  à  mon  pré- 
décesseur. Or,  bientôt  on  en  vint  à  parler  de  dégénérescence 
protopalhique ,  primitive,  du  faisceau  pyramidal. 

Charcot  invoqua  d'abord  cette  dégénérescence  primitive, 
pour  rendre  compte  de  la  contracture  et  de  la  paralysie  mo- 
trice qu'on  trouve  associées  à  l'atrophie  musculaire,  dans  la 
maladie  à  l'étude  de  laquelle  j'ai  consacré  deux  récentes  leçons, 
dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique'.  On  l'invoqua  ensuite 
pour  rendre  compte  de  la  contracture  et  des  autres  manifes- 
tations spasmodiques  qui  résument  en  elles  la  symptomatologie 

1.  Voir  les  leçons  XXVI  et  XXVII. 
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du  tahes  spcmno clique.  Ce  nom  avait  été  donné  à  une  espèce 
morbide  éphémère,  dont  l'avènement  remonte  à  une  vingtaine 
d'années,  et  dans  laquelle  on  engloba  la  maladie  de  Little. 

Me  voilà  ramené  en  plein,  dans  la  question  que  soulève  le 
cas  de  notre  malade. 


Qu'était-ce  donc  que  le  tabès  spasmodique?  A  ne  considérer 
que  les  symptômes,  c'était  la  sclérose  latérale  amyotrophique, 
moins  l'atrophie  musculaire.  Or,  suivez  un  peu  le  raisonne- 
ment qu'on  fit. 

La  symptomatologie  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique 
comprenait  deux  éléments  primordiaux  :  V atrophie  pntsculaire, 
qui  reconnaissait  pour  cause  une  dégénération  des  cellules  gan- 
glionnaires des  cornes  antérieures;  un  élément^ paréto-spasmo- 
dique,  que  vous  connaissez  bien,  et  dont  on  prétendait  faire  la 
conséquence  d'une  sclérose  primitive  des  cordons  latéraux. 
Dans  les  cas  de  tabès  spasmodique,  le  premier  élément,  l'atro- 
phie musculaire,  fait  défaut,  la  symptomatologie  se  réduit  à 
l'élément  paréto-spasmodique;  bref,  la  symptomatologie  est  la 
même  que  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  avec  l'atro- 
phie musculaire  en  moins.  Donc,  la  lésion  doit  être  la  même, 
avec  la  dégénération  des  cellules  ganglionnaires  des  cornes 
antérieures  en  moins.  Donc,  le  tabès  spasmodique  a  pour  sub- 
stratum  une  dégénération  primitive  des  cordons  latéraux. 

Déjà  dans  la  première  description  qu'il  avait  tracée  du  tabès 
spasmodique,  Charcot  avait  risqué  cette  interprétation,  non 
sans  formuler  quelques  réserves.  Yoici  ce  qu'il  disait  :  «  L'atîec- 
tion  dont  il  s'agit  reconnaît,  j'en  conviens,  un  substratum  orga- 
nique, une  lésion  anatomique  plus  ou  moins  profonde  dont  la 
moelle  épinière  est  le  siège.  Il  est  certain  également,  à  ne  con- 
sidérer même  que  la  nature  des  symptômes,  que  cette  lésion 
porte  particulièrement  son  action  sur  les  faisceaux  spinaux  laté- 
raux. Il  est  possible  enfin  que,  conformément  à  une  remarque 
faite  déjà  par  Erb,  l'altération  spinale  en  question  ne  soit  autre 
que  la  lésion  systématique  décrite  pour  la  première  fois  par 
L.  Tiirck,  et  que  j'ai  fait  connaître  à  mon  tour,  depuis  long- 
temps, sous  le  nom  de  sclérose  symétrique  et  primitive  des  fais- 
ceaux latéraux  de  la  moelle  épjinière.  » 
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*      ; 


Voilà  ce  que  déclarait  Cliarcot,  au  début  de  la  première 
leçon  qu'il  consacrait  à  faire  connaître  le  tabes  spasmodique  en 
France,  il  y  a  de  cela  vingt  ans.  Mais  presque  aussitôt  il  s'em- 
pressait d'ajouter  que  les  observations  se  rapportant  au  tabes 
spasmodique  et  où  la  sclérose  latérale  symétrique  primitive, 
sans  participation  des  cornes  grises  antérieures,  avait  été  ana- 
tomiquement  constatée,  n'étaient  en  quelque  sorte  que  de  vieux 
souvenirs  un  peu  effacés,  et  qui  demandaient  à  être  ravivés. 
Aussi  considérait-il  comme  prudent  d'attendre  le  contrôle  d'ob- 
servations nouvelles,  avant  de  se  décider  à  dénommer  la  mala- 
die d'après  le  caractère  anatomique. 

Eh  bien,  ce  contrôle  s'est  largement  exercé  depuis  qu'ont 
été  prononcées  les  paroles  que  je  viens  de  reproduire.  Et  qu'en 
est-il  résulté?  Il  en  est  résulté  ceci  :  que  les  faits  sont  en  oppo- 
sition formelle  avec  la  doctrine  qui  élevait  le  tabes  spasmodique 
à  la  hauteur  d'une  entité  morbide,  en  lui  assignant  comme 
substratum  organique  une  sclérose  primitive  des  cordons  laté- 
raux. Dès  1885,  j'ai  démontré  qu'il  en  était  ainsi;  j'ai  repris 
cette  démonstration  dans  mes  conférences  de  l'hôpital  Lari- 
boisière,  en  la  complétant.  J'ai  prouvé  qu'il  n'existait  aucun 
rapport  fixe  entre  le  syndrome  connu  sous  les  noms  de  tabes 
spasmodique  (Charcot),  de  paralysie  spinale  spatique  (Erb),  et 
la  sclérose  des  cordons  latéraux.  J'ai  établi  que  le  syndrome  en 
question  pouvait  servir  de  masque  à  la  sclérose  en  plaques, 
qu'il  pouvait  se  rencontrer  indépendamment  de  toute  altération 
des  cordons  latéraux;  j'ai  montré  enfin  que  la  sclérose  des  cor- 
dons latéraux,  quand  elle  avait  été  constatée  dans  des  cas  de 
tabes  spasmodique,  ou  bien  était  secondaire,  deutéropathique, 
ou  bien  se  trouvait  associée  à  des  altérations  d'autres  faisceaux 
systématiques  de  la  moelle,  voire  à  des  altérations  de  la  subs- 
tance grise  des  cornes  antérieures.  Il  n'y  a  pas  très  longtemps, 
cette  démonstration  a  été  reprise  par  un  élève  du  professeur 
Oppenheim,  de  Berlin,  le  docteur  Lapinsky\  à  propos  de  deux 
cas  de  sclérose  en  plaques,  qui  avaient  évolué  sous  les  traits 

1.  Lapinsky.  —  Zwei  Fâlle  von  spastischer  Spinalparalyse.  [Zeitschrift    fur 
Jdin.  Medicin,  1896,  t.  XXYIII,  fasc.  3-4,  p.  362.) 
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du  tabès  spasmodiqiie.  A  mon  exemple,  mais  sans  le  moins 
du  monde  citer  mes  travaux,  M.  Lapinsky  a  catégorisé  les 
faits  :  il  les  a  classés  de  façon  à  montrer  que  l'ensemble  des 
manifestations  du  tabès  spasmodique  avait  été  observé  dans 
des  cas  où  les  faisceaux  pyramidaux  étaient  frappés  d'une  dégé- 
nérescence secondaire,  ou  encore  dans  des  cas  où  la  dégénéres- 
cence d'autres  faisceaux  de  la  moelle  s'associait  à  celle  des 
faisceaux  pyramidaux,  avec  ou  sans  participation  des  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures  au  processus  dégénéra- 
tif;  sans  compter  les  cas  où  l'autopsie  a  révélé  l'existence  d'une 
sclérose  en  plaques,  ou  encore  un  processus  sclérotique  ayant 
eu  son  point  de  départ  dans  une  altération  des  méninges  ou  des 
vaisseaux. 

Bref,  la  conclusion  de  M.  Lapinsky  est  celle^que  j'avais  for- 
mulée :  on  ne  connaît  pas  un  seul  exemple  de  tabès  spasmo- 
dique ayant  eu  pour  substratum  une  dégénération  primitive 
limitée  aux  faisceaux  pyramidaux  ;  par  contre,  le  syndrome 
du  tabès  spasmodique  peut  coïncider  avec  des  processus  orga- 
niques très  différents;  il  peut  exister  indépendamment  de  tout 
processus  organique  appréciable. 


Voilà  ce  que  démontrent  les  faits.  Ils  démontrent  qu'on  a 
eu  tort  d'entrevoir  dans  le  tabès  spasmodique  une  entité  mor- 
bide, une  espèce  bien  définie,  ayant  pour  substratum  organique 
une  sclérose  primitive  limitée  aux  faisceaux  pyramidaux.  Aussi, 
qu'est-il  arrivé?  C'est  que,  peu  à  peu,  on  en  est  venu  à  ne  plus 
parler  de  tabès  spasmodique  chez  l'adultC;,  et  surtout  à  ne  plus 
en  parler  comme  d'une  affection  bien  définie,  ayant  pour  sub- 
stratum organique  une  sclérose  primitive  des  faisceaux  pyrami- 
daux. Peut-être  m'objecterez-vous  que,  précisément  dans  le 
courant  de  l'année  dernière,  mon  collègue  Déjerine  a  publié, 
en  collaboration  avec  M.  J.  Sottas^  un  cas  de  «  paraplégie 
spasmodique  acquise  par  sclérose  primitive  des  cordons  laté- 
raux ».  Or,  dans  ce  cas  encore,  la  sclérose  n'était  point  limitée 
aux  faisceaux  pyramidaux.  Non  seulement  elle  dépassait,  dans 

1.  Dé.terixe  et  SoTTAs.  —  Sur  un  cas  de  paraplégie  spasmodique  acquise  par 
sclérose  primitive  des  cordons  latéraux.  [Arch.  de  physioL,  juillet  1896,  p.  630.) 
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les  cordons  latéraux,  les  limites  du  faisceau  pyramidal,  mais 
encore  elle  intéressait  le  cordon  de  Goll  aux  régions  cervicale 
et  dorsale  supérieure.  Très  judicieusement,  les  deux  auteurs 
ont  rapproché  ce  cas  d'un  autre,  publié  par  Striimpell  sous  la 
rubrique  :  affection  systématique  combinée. 


Donc  il  n'existe  pas  de  place,  dans  les  cadres  de  la  patho- 
logie de  l'adulte,  pour  une  espèce  morbide  dont  les  symptômes 
seraient  ceux  du  tabès  spasmodique  et  dont  le  substratum  rési- 
derait dans  une  sclérose  primitive  limitée  aux  faisceaux  pyra- 
naidaux  de  la  moelle. 

Que  penser  maintenant  de  l'opinion  qui  prétend  assigner 
au  tabcs  spasmodique  un  dernier  refuge  dans  la  pathologie 
infantile  ? 

Au  dire  de  ceux  qui  ont  soutenu  cette  opinion,  la  maladie 
deLittle  resterait  comme  le  dernier  vestige  d'une  espèce  aujour- 
d'hui presque  disparue. 

Cette  manière  de  voir  esf  celle  de  M.  P.  Marie.  Dans  ses 
Leçons  sur  les  maladies  de  la  moelle^  mon  distingué  collègue 
s'est  demandé  s'il  convient  de  rayer  définitivement  le  tabès 
spasmodique  des  cadres  de  la  nosologie.  Voici  textuellement  la 
réponse  qu'il  s'est  faite  à  cette  question  :  «  S'il  ne  s'agissait  ici 
■que  des  prétendus  cas  développés  chez  l'adulte  entre  30  et 
50  ans,  j'aurais  une  grande  tendance  à  répondre  par  l'af- 
firmative... Mais  si,  au  lieu  de  chercher  cette  affection  chez 
l'adulte,  on  la  cherche  dans  le  jeune  âge,  il  en  est  tout  autre- 
ment. »  Et,  continuant  de  s'adresser  à  ses  auditeurs,  il  leur 
dépeignait  ainsi  le  tabès  spasmodique  infantile  :  «  Vous  vous 
trouverez  quelque  jour  en  présence  de  cas  de  ce  genre.  Vous 
aurez  l'occasion  d'observer  un  enfant  présentant  une  rigi- 
dité généralisée  aux  quatre  membres,  suffisante  pour  gêner  les 
mouvements  et  leur  imprimer  des  caractères  particuliers,  mais 
non  pour  les  empêcher  ;  les  réflexes  tendineux  se  montreront 
exagérés;  parfois  aussi  il  y  aura  du  strabisme,  la  parole  sera 
lente,  à  articulation  spasmodique;  quelques  troubles  de  l'intel- 
ligence ou  du  caractère  pourront  exister,  la  sensibilité  restant 
absolument  intacte,  les  sens  spéciaux  n'étant  pas  atteints. 
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«  C'est  à  ces  petits  malades  et  à  eux  seuls,  je  le  répète,  que 
dans  l'état  actuel  de  la  science  doit  s'adresser  la  dénomination 
de  iabes  dorsal  spasmodique.  » 


Vous  voyez  que  c'est  bien  la  maladie  de  Little,  qui,  dans 
la  pensée  de  M,  P.  Marie,  devait  être  le  dernier  représentant 
de  cette  espèce  morbide  déchue,  qui  n'avait  pu  maintenir  son 
rang  dans  les  cadres  de  la  pathologie  de  l'adulte.  Comme  sub- 
stratum  organique,  M.  Marie  assignait  à  ce  tabès  spasmodique 
infantile  \ absence  du  faisceau  'pyramidal,  et  comme  condition 
étiologique,  la  naissance  avant  terme. 

Eh  bien,  voilà  qui  n'est  pas  non  plus  conforme  aux  faits, 
aux  données  de  l'obervation  pratiquée  sans  parti  pris.  En 
d'autres  termes,  la  symptomatologie  de  la  maladie  de  Little, 
telle  que  vous  le  rappelait  le  passage  que  je  vous  ai  cité  à  l'in- 
stant, peut  se  trouver  réalisée  sans  qu'il  y  ait  absence  congéni- 
tale ou  arrêt  de  développement  des  faisceaux  pyramidaux.  Dans 
mes  conférences  sur  les  affections  spasmo-paralytiques  infan- 
tiles, j'ai  cité  des  preuves  de  ce  que  j'avance  là.  Je  rappellerai 
notamment  : 

1°  Une  observation  de  Railton*,  qui  peut  se  résumer  dans 
ces  quelques  mots  :  Un  enfant  venu  au  monde  en  état  d'as- 
phyxie, à  la  suite  d'un  accouchement  laborieux,  présentait 
une  contracture  légère  des  quatre  membres.  Sous  l'influence 
du  moindre  attouchement  de  la  peau,  il  se  produisait  un  véri- 
table accès  de  rigidité  généralisée;  de  même,  quand  on  main- 
tenait l'enfant  debout,  ses  muscles  devenaient  rigides.  A  l'au- 
topsie de  Cet  enfant,  les  faisceaux  pyramidaux  ont  été  trouvés 
dans  un  état  absolument  normal  ;  je  vous  parle,  bien  entendu, 
des  résultats  de  l'examen  histologique. 

2°  Une  observation  d'Otto-,  qui  concerne  un  cas  de  porencé- 
phalie  avec  idiotie.  Les  mouvements  actifs  et  passifs  dévelop- 
paient de  la  rigidité  musculaire  dans  les  membres  et  au  tronc, 

1.  Railton.  —  Birth  palsy.  {British  médical  Jauni.,  27  fév.  1892,  p.  441.) 

2.  Otto. —  EinFallvon  Porencephalie  mit  Idiotie,  etc.  {Archiv  fur  Psychialrie, 
XV],  1.  p.  216.) 
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qui  devenaient  raides  comme  du  bois.  Les  faisceaux  pyrami- 
daux ont  été  trouvés  un  peu  minces,  surtout  à  droite  ;  l'examen 
histologique  n'y  a  rien  fait  découvrir  d'anormal. 

3"  Une  observation  de  Déjerinc',  laquelle  est  extrêmement 
remarquable.  Le  malade,  âgé  de  75  ans,  était  atteint  de  para- 
plégie spasmodique  avec  exagération  des  réflexes  tendineux, 
intégrité  de  la  sensibilité  et  des  sphincters.  Rien  d'anormal 
n'existait  aux  membres  supérieurs,  ni  à  la  face.  La  parole  était 
normale,  l'intelligence  très  développée.  Le  sujet  était  né  à 
terme  et  n'avait  commencé  à  marcher  que  très  tard. 

A  l'autopsie,  on  a  trouvé  une  double  porencéphalie,  elle 
occupait  la  région  rolandique  de  chaque  hémisphère  et  elle 
pénétrait  le  ventricule  latéral.  Sur  les  coupes  sériées,  on  n'a 
point  découvert  de  faisceaux  dégénérés;  peut-être  existait-il 
une  certaine  agénésie  du  faisceau  pyramidal. 

4°  Un  autre  cas  de  Déjerine  est  encore  plus  intéressant.  Il 
concerne  un  homme  mort  à  44  ans.  Il  était  né  à  terme.  Rigidité 
spasmodique  généralisée  des  quatre  membres.  A  l'autopsie, 
lésion  médullaire  primitive  entre  la  première  et  la  deuxième 
cervicales;  altération  systématisée  des  faisceaux  pyramidaux. 


Je  pourrais  multiplier  ces  exemples,  mais  cela  me  paraît 
inutile. 

Sans  doute,  chez  un  enfant  né  avant  terme,  avec  une  lésion 
cérébrale  qui  a  désorganisé  les  centres  d'origine  des  faisceaux 
pyramidaux  dans  les  deux  hémisphères,  le  développement  de 
ces  faisceaux,  qui  n'est  achevé  que  quelques  mois  après  la 
naissance  à  terme,  sera  forcément  enrayé.  Mais  en  fait  de  mani- 
festations morbides,  nous  pouvons  observer,  dans  ces  conditions, 
tout  autre  chose  que  le  syndrome  de  la  maladie  de  Little. 
C'est  ce  qui  avait  lieu  dans  une  observation  publiée  récemment 
par  Mya  et  Levi'.  Elle  concerne  un  enfant  né  avant  terme,  en 


1.  Déjerine.  —  De   l'hémiplégie  spasmodique  cérébrale.  {Bull,  méd.,  13  janv, 
1895.) 

2.  Mya  et  Levi.  —  Studio  clinico  ed  anatomico  relative  ad  un  caso  di  diplegia 
spastica  congenita.  {Riv.  di  patol.  nerv.  e  ment.,  nov.  1896.) 
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état  d'asphyxie  apparente,  et  qui  a  succombé  à  l'âge  de  22  mois, 
après  avoir  présenté  une  rigidité  spasmodique  généralisée,  des 
troubles  intellectuels,  des  troubles  du  langage,  des  mouve- 
ments convulsifs  du  côté  des  yeux.  A  l'autopsie  de  cet  enfant, 
Mya  et  Levi  ont  constaté  une  insuffisance  de  développement 
des  cellules  pyramidales  de  la  zone  psycho-motrice,  et  une 
agénésie  partielle  des  faisceaux  pyramidaux,  que  les  deux 
auteurs  italiens  ont  rapportée  à  l'arrêt  de  développement  des 
cellules  pyramidales. 

Inversement,  nous  pouvons  constater  le  syndrome  en  ques- 
tion chez  des  enfants  nés  dans  les  mêmes  conditions,  c'est-à- 
dire  avant  terme,  et  qui  ne  présentent  ni  lésions  de  la  zone 
rolandique,  ni  arrêt  ou  insuffisance  de  développement  du  fais- 
ceau pyramidal. 

Bref,  ce  que  je  désire  mettre  en  évidence  est  ceci  :  le  fait 
d'être  né  avant  terme  n'est  pour  rien  dans  le  développement  de 
la  maladie  de  Little.  La  production  d'une  lésion  cérébrale,  anté- 
rieurement à  la  naissance  ou  au  moment  d'une  naissance  labo- 
rieuse, est  tout.  Cette  lésion  entraine  ou  n'entraîne  pas  l'arrêt 
de  développement  des  faisceaux  pyramidaux,  suivant  qu'elle 
siège  ou  non  à  l'origine  ou  sur  le  trajet  de  ces  faisceaux  pyra- 
midaux :  arrêt  de  développement  des  faisceaux  pyramidaux  et 
rigidité  spasmodique  sont  des  conséquences  d'une  même  cause, 
la  lésion  cérébrale.  La  rigidité  spasmodique  peut  exister  indé 
pendamment  de  l'arrêt  de  développement  des  faisceaux  pyra- 
midaux; donc  elle  n'est  pas  sous  sa  dépendance  \ 

* 

Soit  dit  en  passant,  la  théorie  de  M.  Marie  a  été  reprise,  dans 
ces  derniers  temps,  par  le  professeur  van  Gehuchten,  de  Louvain, 
dans  une  communication  à  la  Société  belge  de  neurologie,   et 

1.  Tout  récemment  mes  élèves,  MM.  CI.  Philippe  et  R.  Cestan,  ont  commu- 
niqué à  la  Société  de  Biologie  une  note  sur  l'intégrité  du  faisceau  pyramidal  dans 
quatre  cas  de  contracture  spasmodique  infantile  (syndrome  de  Little).  Les  fibres 
pyramidales,  examinées  aux  principaux  niveaux,  ne  présentaient  ni  sclérose,  ni 
agénésie.  Par  contre,  des  lésions  corticales  et  méningées,  plus  ou  moins  accusées, 
existaient  dans  tous  les  cas.  Ce  nouvel  examen  anatomo-pathologique,  fait  avec 
les  perfectionnements  de  la  technique  histologique,  démontre  vraiment  l'impos- 
sibilité d'expliquer  toujours  la  contracture  spasmodique  par  la  lésion  unicpe  des 
libres  pyramidales. 
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par  le  professeur  Ganghofner,  de  Prague.  Les  arguments  qu'ont 
fait  valoir  ces  deux  savants  méritent  mieux  qu'une  réfutation 
sommaire.  Aussi,  je  me  propose  de  les  discuter  à  fond  dans  une 
prochaine  leçon.  Laissez-moi  seulement  vous  dire  que  van 
Gehuchten  range  dans  un  groupe  spécial  les  affections  spasmo- 
paralytiques  infantiles  qui  surviennent  chez  des  enfants  nés 
avant  terme,  qui  ne  s'accompagnent  pas  de  symptômes  céré- 
braux, et  qui  manifestent  une  tendance  à  la  guérison  spontanée. 
C'est  aux  faits  de  ce  groupe  que  van  Gehuchten  paraît  vouloir 
réserver  le  nom  de  maladie  de  Little.  Gela  étant,  il  s'appuie 
sur  des  raisons  d'ordre  purement  anatomique  pour  soutenir  que, 
dans  la  maladie  de  Little,  la  rigidité  spasmodique  est  la  consé- 
quence d'un  arrêt  ou  d'une  insuffisance  de  dévidoppement  des 
faisceaux  pyraaiidaux.  Ce  développement  est  inachevé  au  mo- 
ment de  la  naissance  à  terme  ;  à  plus  forte  raison  est-il  inachevé 
chez  un  enfant  né  avant  terme. 

A  l'examen  de  la  moelle  d'un  enfant  né  au  septième  mois 
et  qui  avait  vécu  un  jour,  M.  van  Gehuchten  a  constaté  l'absence 
complète  des  fibres  pyramidales,  cylindraxes  compris,  sur  toute 
la  hauteur  du  neurone,  tandis  que  les  hémisphères  cérébraux 
étaient  normalement  développés;  il  en  était  de  même  des 
faisceaux  pyramidaux,  dans  leur  trajet  encéphalique,  depuis 
l'écorce  grise  jusqu'au  bulbe.  Sur  ces  constatations,  M.  van 
Gehuchten  a  édifié  une  théorie  qui  revient  à  dire  ceci  : 

La  rigidité  et  la  paraplégie  spasmodique  qui  se  montrent 
chez  des  enfants  nés  avant  terme,  à  la  suite  d'un  accouchement 
normal,  sont  «  causées  le  plus  souvent  »  par  Tarrêt  ou  le  retard 
momentané  du  développement  des  fibres  pyramidales. 

L'état  spasmodique  est  dû  à  une  absence  de  connexion 
directe  entre  la  zone  motrice  de  l'écorce  cérébrale  et  la  sub- 
stance grise  de  la  corne  antérieure  de  la  moelle  épinière.  Il 
marche  vers  la  guérison,  parce  que  les  fibres  pyramidales  ne 
sont  pas  détruites.  La  croissance  de  ces  fibres,  simplement 
arrêtée  ou  retardée,  continue,  et  quand  elle  a  atteint  son  terme, 
l'état  spasmodique  a  disparu;  comme,  d'autre  part,  les  fibres 
pyramidales  traversent  successivement  la  moelle  cervicale,  la 
moelle  dorsale,  la  moelle  lombaire  et  la  moelle  sacrée,  on 
s'explique  que  le  mouvement  de  retraite  de  l'état  spasmodique 
se  passe  dans  le  même  sens.  Naturellement,  si  l'arrêt  de  déve- 


RIGIDITÉ     SPASMODIQUE     DES     MEMBRES     INFÉRIEURS.       463 

loppement  des  fibres  pyramidales  est  définitif,  l'état  spasmo- 
dique  durera  indéfiniment. 

* 

Une  première  objection  s'offre  à  l'esprit,  en  présence  de  cette 
théorie.  Est-ce  que  tous  les  enfants  nés  avant  ternie,  nés  avant 
que  soit  achevé  le  développement  des  faisceaux  pyramidaux, 
présentent  de  la  rigidité  spasmodique?  Non,  c'est  presque  tout 
le  contraire,  autant  que  je  sache.  En  second  lieu,  qu'est-ce  que 
vient  faire  l'arrêt  de  développement  des  faisceaux  pyramidaux, 
dans  les  cas  où  la  rigidité  spasmodique,  en  rapport  avec  des 
lésions  ou  des  accidents  congénitaux,  se  montre  une  année  au 
plus  tôt  après  la  naissance,  et  ces  cas-là  sont  fréquents? 

Enfin,  comment  expliquer  la  rigidité  spasmodique,  lors- 
qu'elle se  présente  avec  les  mêmes  caractères  que  dans  la 
maladie  de  Little,  chez  des  enfants  à  l'autopsie  desquels  on  ne 
trouve  ni  arrêt  de  développement,  ni  altération  quelconque  des 
faisceaux  pyramidaux  ? 

M.  Ganghofner'  a  si  bien  prévu  la  portée  de  cette  dernière 
objection,  qu'il  a  invoqué,  pour  les  cas  qui  la  soulèvent,  l'inter- 
vention «  d'une  insuffisance  fonctionnelle  des  faisceaux  pyra- 
midaux »,  de  même  qu'il  a  invoqué  l'intervention  d'une 
«  anomalie  fonctionnelle  du  cerveau  »  comme  cause  des  alté- 
rations des  faisceaux  pyramidaux,  qu'on  observe  quelquefois 
indépendamment  de  toute  altération  de  la  zone  psychomotrice. 

A  mes  yeux,  cette  explication  n'en  est  pas  une,  et  je  maintiens 
les  conclusions  que  j'avais  formulées  précédemment.  Autant 
que  jamais,  je  demeure  convaincu  qu'il  n'existe,  pas  plus  chez 
l'enfant  que  chez  l'adulte,  une  espèce  morbide  qui  se  manifeste 
sous  les  dehors  d'un  ensemble  de  symptômes,  ceux  du  tabès 
spasmodique  ou  de  la  maladie  de  Little,  en  rapport  constant  et 
obligatoire  avec  une  dégénération  primitive  ou  un  arrêt  de 
développement  du  faisceau  pyramidal.  Pour  ce  qui  concerne 
notamment  les  affections  spasmo-paralytiques  infantiles,  je 
persiste  à  croire  qu'on  ne  saurait  voir  en  elles  des  espèces 
morbides  distinctes  ;  ce  qu'on  a  décrit  sous  les  noms  de  maladie 

1.  Gaxghofxer.  —  Weitere  Mittheilungen  ùber  cérébrale  spastische  Lâhinun- 
gen  im  Rindesalter.  [Zeitschvift  filr  Heilkunde.,  XVII.) 
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de  Little,  de  paraplégie  spasmodique  infantile,  d'hémiplégie 
spasmodique  infantile,  de  diplégie  cérébrale  infantile  ne  sont 
que  des  types  cliniques  qui  réalisent  d  une  certaine  façon 
l'association  de  quelques  symptômes  parmi  lesquels  dominent 
la  contracture  et  la  paralysie  motrice.  Les  faits  démontrent  qu'à 
l'heure  actuelle,  il  nous  est  impossible  d'établir  un  rapport  fixe 
entre  le  mode  de  groupement  et  de  localisation  de  ces  symp- 
tômes, et  les  lésions  constatées  à  l'autopsie. 


Revenons  maintenant  en  arrière.  Avais-je  raison  de  pré- 
tendre qu'en  présence  d'un  cas  comme  celui  de  notre  malade, 
la  question  de  diagnostic  anatomique  se  heurle  à  des  difficultés 
grandes,  presque  insurmontables,  dans  l'état  actuel  des  choses? 
Oui,  n'est-ce  pas?  Vous  devez  comprendre  maintenant  combien 
il  serait  fallacieux  de  dire  :  Cette  jeune  fille  réalise  un  exemple 
de  maladie  de  Little  ;  donc  elle  est  affectée  d'une  sclérose  primi- 
tive limitée  aux  faisceaux  pyramidaux,  ou  d'un  arrêt  de  déve- 
loppement de  ces  faisceaux.  Indépendamment  des  raisons  géné- 
rales que  je  vous  ai  fait  connaître  et  qui  s'élèvent  contre  la 
légitimité  d'une  telle  conclusion,  il  en  est  une  autre,  spéciale 
au  cas  de  notre  malade.  Elle  découle  des  troubles  de  la  sensi- 
bilité et  des  troubles  des  sphincters,  que  nous  avons  constatés 
chez  cette  jeune  fille. 

Il  s'agit  là  de  deux  catégories  de  troubles,  qui  vont  nous 
mettre  sur  la  piste  des  hypothèses  les  plus  vraisemblables  à 
émettre,  relativement  au  diagnostic  anatomique  du  cas. 

Notre  malade,  vous  vous  le  rappelez,  présente  des  troubles 
delà  sensibilité  qui  revêtent  les  dehors  de  l'anesthésie  dissociée. 
€eux  d'entre  vous  qui  ont  suivi  mes  leçons,  l'année  dernière, 
sont  fixés  sur  les  principales  circonstances  pathologiques  dans 
lesquelles  s'observe  l'anesthésie  partielle.  Celle-ci  se  rencontre 
surtout  dans  la  syringomyélie,  dans  l'hématomyélie,  et  aussi, 
mais  beaucoup  plus  rarement,  dans  la  sclérose  en  plaques. 
J'élimine  cette  dernière  affection  du  cadre  de  nos  hypothèses. 
Sans  doute,  la  sclérose  en  plaques  évolue  quelquefois  sous  les 
traits  du  tabès  spasmodique,  mais  il  est  rare  qu'après  une  cer- 
taine durée,  des  manifestations  céphaliques,  telles  que  l'embarras 
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de  la  parole,  le  nystagmus,  ne  viennent  s'associer  à  la  contrac- 
ture et  à  la  parésie.  Puis,  dans  ces  cas-là,  les  accidents  ne 
remontent  pas  à  la  naissance;  enfin,  l'anesthésie  dissociée  se 
dessine  mal  :  souvent  elle  est  fugace,  variant  d'un  moment  à 
l'autre.  Dans  la  syringomyélie  et  dans  l'iiématomyélie,  l'anes- 
thésie partielle  se  présente  généralement  avec  d'autres  carac- 
tères que  ceux  qu'on  lui  trouve  chez  notre  malade.  C'est,  ou  une 
simple  anesthésie  thermique,  ou  une  combinaison  de  l'anes- 
thésie thermique  avec  l'analgésie.  Mais  il  y  a  des  exceptions  à 
cette  règle;  je  me  suis  longuement  expliqué  là-dessus,  dans- 
une  précédente  leçon  sur  la  syringomyélie'.  J'ai  cité  des  faits. 
qui  démontrent  que  l'anesthésie  syringomyélitique  peut  inté- 
resser la  sensibilité  tactile;  j'ai  montré  que  cette  participation* 
de  la  sensibilité  tactile  à  l'anesthésie  syringomyélitique  dénote 
habituellement  une  extension  du  processus  cavitaire  aux  fais- 
ceaux blancs  postérieurs.  Or,  les  rapports  des  symptômes  aux 
lésions  sont  sensiblement  les  mêmes,  dans  les  cas  d'hémato- 
myélie  et  dans  les  cas  de  syringomyélie.  Souvent  celle-ci  pro- 
cède de  celle-là. 


Eh  bien,  pour  ne  pas  vous  cacher  plus  longtemps  le  fond 
de  ma  pensée,  je  vous  dirai  que  l'hypothèse  de  l'intervention 
d'une  hématomyélie,  comme  cause  première  des  accidents  pré- 
sentés par  cette  jeune  fille,  me  parait  très  vraisemblable.  Elle- 
trouve  un  point  d'appui  dans  les  faits  que  publiait,  il  y  a  en- 
viron un  an,  le  professeur  Schultze,  de  Bonn  ^  A  l'autopsie 
de  trois  enfants,  morts  pendant  le  travail,  ou  peu  d'heures  aprè& 
la  naissance,  victimes  des  manœuvres  nécessitées  par  un  accou- 
chement laborieux,  on  a  trouvé,  dans  la  moelle  et  dans  le- 
bulbe,  des  hémorragies,  ainsi  que  des  lacunes  en  forme  de 
fente,  qui  présentaient  une  très  grande  analogie  de  distribution 
avec  les  lésions  de  la  syringomyélie  ;  en  outre,  le  cerveau  pro- 
prement dit  était  absolument  indemne.  Je  note  que  ces  lésions,, 
occasionnées   par    un    traumatisme    obstétrical,    intéressaient 

1.  F.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Deuxiètne  série, 
Paris,  1897. 

2.  Schultze.  —  Ueber  Befunde  von  Hamatomyelie  und  Oblongatablutung  mit 
Spaltbildung  bei  Dystokien.  {Deutsche  Zeitschrift  fin-  Nervenheil/c.,  t.  VFJI, 
fasc.  1-2.) 
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spécialement  la  substance  grise  des  colonnes  postérieures,  et 
que  dans  le  premier  cas  elles  empiétaient  sur  les  cordons  pos- 
térieurs et  sur  les  cordons  latéraux. 

Schultze  incline  à  croire  que  de  pareils  foyers  d'hémato- 
myélie  peuvent  être,  en  cas  de  survie,  le  point  de  départ  d'ex- 
cavations syringomyélitiques.  A  ce  propos,  il  a  rappelé  que 
dans  un  mémoire  consacré  à  mettre  en  lumière  les  rapports 
étroits  de  l'hématomyélie  et  de  la  syringomyélie,  Minor*  avait 
publié  une  observation  d'hématomyélie,  avec  extension  du 
processus  aux  cordons  postérieurs,  dans  le  segment  cervical. 
Or,  le  sujet  de  cette  observation  avait  présenté  une  anesthésie 
complète,  une  anesthésie  qui  intéressait  les  diverses  manières 
d'être  de  la  sensibilité. 

Je  vous  rappelle  que,  l'an  dernier,  avant  la  publication  du 
mémoire  de  Schultze,  je  vous  ai  présenté  un  petit  malade  chez 
lequel  j'avais  présumé  l'existence  d'une  hématomyélie  de  la 
substance  grise  du  renflement  cervical  de  la  moelle. 


Il  se  peut  donc  que,  chez  notre  jeune  fille,  les  accidents 
actuels  aient  eu  pour  point  de  départ  une  hématomyélie  sur- 
venue au  moment  de  la  naissance.  La  désorganisation  de  la 
substance  grise  dans  les  colonnes  postérieures  nous  rendrait 
compte  de  l'anesthésie  thermique,  l'envahissement  des  cordons 
postérieurs  nous  expliquerait  l'anesthésie  tactile.  Les  troubles 
des  fonctions  sphinctériennes  s'expliqueraient  également  par 
une  extension  du  processus  à  d'autres  territoires  de  la  sub- 
stance grise  de  la  moelle.  Resterait  à  trouver  l'explication  de  la 
rigidité  musculaire. 

Une  autre  hypothèse  consisterait  à  voir  dans  le  cas  de  notre 
malade  un  exemple  de  ces  scléroses  systématiques  combinées, 
qu'on  a  rencontrées  dans  un  certain  nombre  de  cas  de  tabès 
spasmodique.  La  participation  des  faisceaux  pyramidaux  au 
processus  de  ces  scléroses  systématiques  combinées  est  de 
règle.  Je  vous  répète  que  je  me  refuse  à  y  voir  l'explication 
de  la  contracture  et  des  autres  manifestations  spasmodiques. 

1.  MixoR.  —  Centrale  Hématomyélie.  {Archiv.  fur  Psychiatrie  und  Nervenkrank., 
1892,  t.  XXIV,  fasc.  3,  p.  693. 
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La  dégénération  simultanée  des  cordons  postérieurs  et  de  la 
substance  grise  centrale  nous  rendrait  compte  de  lanesthésie 
tactile  et  des  troubles  de  la  sensibilité  thermique,  que  nous 
observons  chez  cette  jeune  fille,  ainsi  que  des  troubles  sphinc- 
tériens. 

Enfin,  n'oublions  pas  que,  depuis  l'âge  de  2  mois  jusqu'au 
moment  de  la  puberté,  notre  malade  a  présenté  des  accidents  épi- 
leptiformes,  qui  se  sont  amendés  progressivement  pour  dispa- 
raître tout  à  fait,  comme  cela  se  voit  quelquefois.  N'empêche 
que  ces  accidents  épileptiformes  impliquent  certainement  l'exis- 
tence d'une  lésion  cérébrale,  peut-être  double,  aujourd'hui 
complètement  éteinte.  Ce  qu'a  été  au  juste  cette  lésion  céré- 
brale, je  n'en  sais  rien;  mais  soyez  convaincus  que  le  cerveau 
en  porte  des  vestiges,  probablement  sous  forme  d'une  sclé- 
rose névroglique. 


XXVI 


SUR  DEUX  CAS  DE  SCLÉROSE  LATÉRALE 
AMYOTROPHIQUE  A  DÉBUT  BULBAIRE' 


Sommaire.  —  Les  deux  cas  qui  vont  faire  l'objet  de  cette  leçon  prêtent  à  l'examen 
des  relations  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  de  la  sclérose  latérale 
amyotrophique  et  de  l'atrophie  musculaire  pi'ogressive. 

Premier  exemple  clinique:  Antécédents  familiaux  et  personnels.  —  Début  par  des 
troubles  de  l'articulation  des  mots;  autres  troubles  bulbaires.  —  Gêne  des 
mouvements  du  bras  droit,  puis  du  bras  gauche.  —  État  de  la  malade  au 
moment  de  son  entrée  à  l'hôpital  :  paralysie  et  atrophie  des  muscles  de  la 
face.  —  Embarras  de  la  parole;  paralysie  de  la  langue.  —  Parésie  moti'ice  et 
atrophie  musculaire  aux  membres  supérieurs.  —  Évolution  subséquente;  état 
actuel. 

Diagnostic.  —  Les  manifestations  bulbaires  se  rapportent  bien  à  la  description 
donnée  par  Duchenne  de  la  paralysie  glosso-labio-larj'ngée.  —  Les  manifesta- 
tions d'origine  spinale  sont  celles  de  l'atrophie  musculaire  progressive  du  type 
Aran-Duchenne,  si  on  ne  les  considère  qu'aux  membres  supérieurs.  —  Des 
exemples  de  ce  genre  d'association  pathologique  sont  connus  depuis  longtemps. 
—  La  rigidité  spasmodique  des  membres  inférieurs  dénote  que  ce  n'est  pas 
l'atrophie  musculaire  progressive  du  type  Aran-Duchenne,  mais  bien  la  sclé_ 
rose  latérale  amyotrophique  qui  est  en  cause.  —  Les  manifestations  bulbaires 
se  concilient  avec  ce  diagnostic. 

Deuxième  exemple  clinique  :  Antécédents  pathologiques  du  malade.  —  Début  par 
de  l'embarras  de  la  parole  et  une  sensation  de  gêne  dans  la  gorge.  —  Paralysie 
des  lèvres  et  de  la  langue;  grincements  de  dents.  —  État  actuel. 


Messieurs, 

Nous  avons  actuellement  dans  le  service,  deux  cas  de  sclé- 
rose latérale  amyotrophique  à  début  bulbaire.  Dans  l'un  de 
ces  cas,  la  maladie  est  déjà  parvenue  à  une  période  avancée  de 

1.  Leçon  du  8  janvier  1897. 
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son  évolution  progressive,  et  nous  avons  des  raisons  sérieuses 
de  craindre  un  dénouement  fatal  à  brève  échéance  ;  dans  l'autre, 
la  maladie  est  moins  avancée  ;  confinée  d'abord  dans  le  bulbe, 
elle  vient  seulement  d'envahir  la  moelle,  à  en  juger  d'après 
l'évolution  clinique. 

Ces  deux  cas  vont  me  fournir  l'occasion  de  discuter  les  rela- 
tions respectives  de  la  paralf/sie  glosso-labio-laryrujèe,  de  la  sclé- 
rose latérale  amyotruphique  et  de  V atrophie  musculaire  progres- 
sive du  type  Aran-Duchenne,  question  très  controversée.  Mais 
je  vais  d'abord  vous  mettre  au  courant  des  deux  faits  cliniques 
qui  serviront  de  point  de  départ  et  de  base  à  cette  discussion 
doctrinale.  Ils  sont  déjà  très  intéressants  par  eux-mêmes  et 
chacun  pour  soi;  de  plus,  ils  se  complètent  en  quelque  sorte, 
et  ils  vont  vous  mettre  en  présence  de  deux  périodes  différentes 
d'une  maladie  dont  nous  devons  la  connaissance  aux  recherches 
de  mon  illustre  prédécesseur.  Vous  allez  donc  être  à  même  de 
bien  vous  graver  dans  l'esprit  la  manière  dont  cette  maladie 
évolue,  quand  elle  débute  par  le  bulbe. 


Premier  exemple  clinique.  — Voici  notre  première  malade; 
chez  elle,  l'affection  en  cause  est  déjà  parvenue  à  une  période 
avancée.  Vous  l'avez  vue  couchée  au  lit  n*»  2  de  notre  salle 
Cruveilhier.  C'est  une  nommée  C...,  âgée  de  53  ans.  Elle  exer- 
çait autrefois  la  profession  de  domestique. 

Son  père  est  mort  à  un  âge  très  avancé,  de  vieillesse,  sans 
avoir  eu  de  maladie  bien  définie.  La  mère  vit  encore;  elle  est 
âgé  de  76  ans  et  elle  a  toujours  été  en  bonne  santé.  Elle  a 
donné  le  jour  à  vingt  enfants  ;  neuf  sont  morts,  dont  une  fille 
emportée  par  la  tuberculose,  et  qui  était  épileptique  depuis 
l'adolescence.  Les  frères  et  sœurs  de  C...,  qui  vivent  encore, 
sont  tous  bien  portants. 

C...  était  d'un  caractère  irascible  et  d'une  intelligence 
moyenne;  elle  ne  sait  ni  lire  ni  écrire,  parce  qu'on  ne  s'est 
pas  donné  la  peine  de  le  lui  apprendre.  Jusqu'à  il  y  a  trois  ans, 
sa  vie  s'est  écoulée  monotone  et  sans  incidents  pathologiques. 
J'ajoute  que  C...  affirme  très  catégoriquement  n'avoir  jamais 
,    fait  d'excès  de  boissons  alcooliques. 
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Elle  ne  présente  aucune  trace  d'une  infection  syphilitique 
antécédente.  Il  y  a  trois  ans,  elle  a  eu  à  subir  un  choc  moral 
qui  paraît  avoir  joué  un  rôle  décisif  dans  l'éclosion  de  la  mala- 
die actuelle.  S'abandonnant  à  une  confiance  aveugle.  G...  prêta 
toute  ses  économies  à  une  personne  qui  disparut  sans  plus 
jamais  donner  de  ses  nouvelles. 

Elle  se  trouva  donc  frustrée  du  petit  avoir  qu'elle  avait  eu 
tant  de  peine  à  ramasser.  Elle  en  éprouva  un  chagrin  énorme, 
cela  se  conçoit.  Elle  tomba  dans  la  tristesse,  elle  ne  s'arrêta 
plus  de  pleurer.  Elle  se  voyait  perdue,  sans  ressources  pour  ses 
vieux  jours.  Pendant  cette  sombre  phase  de  son  existence,  elle 
contracta  une  angine,  qui  paraît  avoir  été  assez  sérieuse,  mais 
qui  ne  laissa  pas  de  suites  immédiates,  notamment  pas  de 
paralysie. 


Le  début  de  la  maladie  actuelle  remonte  au  mois  de  sep- 
tembre 1895.  A  cette  époque,  on  s'est  aperçu  que  G...  pronon- 
çait difficilement  certains  mots,  qu'elle  manifestait  de  l'hésita- 
tion pour  articuler  certaines  syllabes.  En  outre,  elle  se  plaignait 
d'un  abattement  général.  L'embarras  de  la  parole  alla  en  s'ac- 
centuant.  Bientôt,  il  s'y  associa  de  la  gêne  de  la  mastication, 
puis  de  la  gêne  de  la  déglutition.  Ges  troubles  bulbaires  ne 
firent  que  progresser;  toutefois,  leur  évolution  progressive  a 
été  traversée  par  des  temps  d'arrêt. 

Au  mois  de  juin  1896,  par  conséquent  neuf  mois  après  l'appa- 
rition des  accidents  bulbaires,  le  bras  droit  a  été  envahi  par 
une  sorte  de  lourdeur,  qui  s'accompagnait  d'une  gêne  des  mouve- 
ments. Trois  mois  après,  le  bras  gauche  s'est  pris  de  la  même 
façon. 

Au  mois  de  juillet  dernier,  C...  a  été  prise  de  fièvre,  de 
courbature,  d'un  malaise  général,  tout  cela  préludant  à  une 
éruption  de  rougeole.  Gette  poussée  intercurrente  a  duré  une 
quinzaine  de  jours;  elle  a  en  quelque  sorte  donné  un  coup  de 
fouet  à  la  maladie  chronique  dont  je  vous  ai  esquissé  en 
gros  traits  la  marche  jusqu'à  l'entrée  de  la  malade  à  la  Salpê- 
Irière. 
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C...  a  été  admise  dans  le  service,  le  l'"'"  septembre  dernier, 
pendant  mon  absence.  Dès  le  lendemain,  et  en  considération 
de  l'exanthème  qu'elle  avait  présenté,  on  la  soumit  à  un  traite- 
ment mercuriel.  Le  S  septembre,  on  assista  au  développement 
d'une  éruption  scarlatiniforme  généralisée,  non  prurigineuse, 
accompagnée  d'un  gonflement  des  paupières  et  des  mains.  Le 
traitement  mercuriel,  soupçonné,  avec  raison,  d'être  la  cause 
de  ces  accidents,  fut  supprimé  ;  au  bout  de  huit  jours,  l'érup- 
tion avait  disparu.  La  maladie  chronique  s'offrait  à  cette  épo- 
que sous  les  traits  que  vous  connaissez  déjà.  Voici,  du  reste, 
l'état  qui  fut  constaté  le  15  octobre  1896,  lors  d'un  examen  très 
minutieux,  dont  la  malade  fut  l'objet. 

La  partie  inférieure  du  visage  avait  l'expression  d'un  masque  ; 
au  repos,  la  bouche  restait  entr'ouverte  et  livrait  passage  à  un 
écoulement  de  salive.  La  malade  ne  pouvait  ni  clore  ni  entr'- 
ouvrir  plus  largement  l'orifice  buccal.  Elle  ne  pouvait  ni 
siffler,  ni  souffler.  Elle  ne  pouvait  plus  tirer  la  langue  :  celle-ci 
était  atrophiée.  La  mastication  se  faisait  d'une  façon  très  défec- 
tueuse; les  aliments  stationnaient  dans  les  sillons  gingivo-buc- 
caux,  et  il  était  presque  impossible  à  la  malade  de  les  faire 
progresser  d'avant  en  arrière,  sur  le  plancher  de  la  bouche  :  au 
lieu  d'être  déglutis  du  premier  coup,  ils  refluaient  vers  la  bouche, 
et  la  malade  était  obligée  de  les  refouler  avec  le  doigt,  mais 
ils  ne  revenaient  point  par  le  nez.  La  sensibilité  de  la  muqueuse 
était  intacte. 

La  parole  était  à  peu  près  incompréhensible  ;  l'articulation 
des  mots  était  exclusivement  laryngée.  En  entendant  parler 
C...,  on  avait  l'impression  qu'elle  émettait  les  sons  de  la  voix, 
sans  faire  mouvoir  ni  la  langue,  ni  les  lèvres.  Le  réflexe  mas- 
sétérin  était  très  exagéré;  il  résultait  de  là  une  sorte  de  trépi- 
dation de  la  mâchoire,  comparable  à  la  trépidation  spinale. 

Les  membres  supérieurs  étaient  frappés  d'une  parésie  mo 
trice  plus  prononcée  à  droite.  A  cette  parésie  s'associait  de  la 
contracture,  ainsi  qu'une  atrophie  musculaire  diffuse,  masquée 
par  le  développement  corrélatif  du  tissu  adipeux  sous-cutané. 
A  un  examen  tant  soit  peu  minutieux,  on  pouvait  se  convaincre 
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que  l'atrophie  intéressait  davantage  les  deltoïdes,  les  muscles 
-des  avant-bras,  ceux  des  éminences  thénar  et  hypothénar. 

L'examen  électrique  des  membres  supérieurs  faisait  con- 
stater une  diminution  de  l'excitabilité  électrique  du  deltoïde, 
du  triceps,  de  l'extenseur  et  du  fléchisseur  communs  des  doigts, 
ainsi  que  des  petits  muscles  de  la  main.  Déjà  on  notait  des 
traces  de  R.  D.,  à  l'exploration  du  triceps  et  de  l'extenseur 
commun  des  doigts,  et  surtout  à  l'exploration  des  petits  mus- 
cles des  mains.  A  la  face,  tout  se  réduisait  à  un  certain  degré 
de  diminution  de  la  contractiJité  électrique  des  masseters  et  de 
la  langue.  Les  réflexes  du  coude  et  du  poignet  étaient  empreints 
d'une  exagération  très  manifeste.  J'ajoute  que  la  rigidité  mus- 
culaire gênait  les  mouvements,  qui  s'exécutaient  avec  len- 
teur. La  malade  ne  pouvait  porter  les  mains  sur  sa  tête,  et 
elle  écartait  difficilement  les  bras;  à  l'état  de  repos,  ceux-ci 
restaient  appliqués  contre  le  tronc,  les  mains  immobilisées  en 
pronation  forcée.  Enfin  les  mouvements  des  différents  segments 
des  membres  supérieurs  étaient  douloureux.  Même  au  repos, 
la  malade  ressentait  de  vives  douleurs  dans  les  articulations 
des  épaules,  ainsi  que  des  élancements  et  une  sorte  d'engour- 
dissement dans  toute  l'étendue  des  membres  supérieurs. 

Le  cou  était  rigide,  comme  immobilisé  dans  une  même 
attitude  ;  la  malade  ressentait  de  vives  douleurs  lorsqu'on 
cherchait  à  faire  tourner  la  tète  à  droite  ou  à  gauche. 

Aux  membres  inférieurs,  tout  se  réduisait,  en  fait  de  mani- 
festations morbides,  à  un  certain  degré  de  rigidité  musculaire. 
La  malade  était  encore  en  état  de  marcher;  toutefois,  elle  avait 
dé  la  peine  à  détacher  les  pieds  du  sol.  Elle  s'avançait  à  petits 
pas,  sur  la  pointe  des  pieds,  et  il  lui  arrivait  souvent  de 
butter  et  de  choir.  D'ailleurs,  elle  se  maintenait  difficilement 
en  équilibre,  quand  elle  était  privée  de  tout  appui,  même  pour 
se  tenir  simplement  debout.  L'occlusion  des  yeux  était  sans 
influence  sur  l'équilibration. 

La  force  musculaire  paraissait  assez  bien  conservée  aux 
membres  inférieurs.  On  ne  constatait  pas  d'atrophie  muscu- 
laire bien  apparente,  pas  de  modifications  quantitatives  ou 
qualitatives  des  réactions  électriques.  Des  deux  cotés,  les 
réflexes  rotuliens  étaient  exagérés;  le  phénomène  de  la  trépi- 
dation spinale  était  très  facile  à  mettre  en  évidence.  Il  n'y  avaiif 
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pas  de  troubles  des  fonctions  des  sphincters.  Il  n'y  avait  pas 
non  pins  de  déviation  de  la  colonne  vertébrale. 

Enfin,  l'état  général  de  cette  femme  était  aussi  satisfaisant 
que  possible. 


* 


Depuis  lors,  la  maladie  a  fait  des  progrès  lents,  mais  con- 
tinus. Vous  voyez  qu'à  présent  la  moitié  inférieure  de  la  face 
est  comme  figée  dans  un  état  d'immobilité  complète  (fig.  87),  et 


FiG.  87. 


qu'elle  contraste  avec  la  partie  supérieure,  qui,  elle,  est  tra- 
versée par  une  animation  très  vive  .  Les  mouvements  des  mâ- 
choires sont  à  peu  près  complètement  abolis.  On  en  peut  dire 
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autant  des  mouvements  de  la  langue.  Voyez,  Messieurs,  comme 
l'atrophie  de  cet  organe  est  avancée,  et  comme  ses  bords  sont 
amincis!  Remarquez  aussi  l'amincissement  des  lèvres  (fig.  88)'. 
Les  troubles  de  la  mastication,  de  la  déglutition,  de  la  pro- 
nation, persistent  tels   que  je  vous  les   ai  déjà  décrits.  Vous 


Fig.  88. 

voyez  que  la  bouche  est  toujours  entr'ouverte,  qu'elle  laisse 
couler  continuellement  un"  flot  de  salive.  Vous  pouvez  vous 
convaincre,  d'autre  part,  de  l'énorme  exagération  du  réflexe 
massétérin  ;  vous  voyez  que  la  mâchoire  inférieure  est  agitée 
par  une  trépidation  spontanée. 

1.  Cette  figure  et  les  suivantes  sont  extraites  de  la  Presse  Médicale,  1897,  (n°s4l 
et  43),  qui  a  publié  les  leçons  XXYI  et  XXVII. 
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Remarquez  ensuite  l'atrophie  qui  s'est  emparée  des  muscles 
de  la  nuque.  La  malade  fait  mouvoir  assez  facilement  le  cou, 
mais  ces  mouvements  s'exécutent  avec  lenteur  et  sans  force. 

Vous  voyez  qu'aux  membres  supérieurs,  l'état  est  encore 
tel  que  je  vous  l'ai  décrit  tout  à  l'heure.  L'atrophie  musculaire 
est  masquée  par  une  épaisse  couche  de  tissu  adipeux,  aux 
épaules,  aux  bras  et  aux  avant-bras  ;  par  contre,  elle  est  très 
visible  aux  mains  (fig.  89).  Celles-ci  présentent  la  conformation 


FiG.  8y. 

des  lyiains  de  singe,  par  suite  de  l'atrophie  des  interosseux  et 
des  muscles  des  éminences  thénar  et  hypothénar.  Les  mouve- 
ments des  membres  supérieurs  sont  très  réduits  et  en  même 
temps  très  douloureux.  C'est  à  peine  si  la  malade  parvient  à 
écarter  les  bras  du  tronc,  et  à  élever  les  mains  jusqu'à  la 
hauteur  de  la  bouche.  L'exagération  des  réflexes  tendineux 
persiste.  De  même,  la  contracture  persiste  à  un  très  haut  degré, 
et  quand  on  essaie  de  la  vaincre,  on  provoque  des  douleurs. 

C...  peut  encore  marcher,  à  condition  d'être  soutenue.  Vous 
voyez  qu'elle  avance  à  petits  pas,  en  maintenant  les  jambes 
écartées;  pendant  qu'elle  avance,  son  corps  exécute  une  sorte 
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de  balancement.  Si  je  lui  dis  de  s'asseoir,  elle  se  laisse  tomber 
comme  une  masse  inerte.  Assise,  elle  est  incapable  d'entre- 
croiser les  jambes.  Cependant,  la  force  musculaire  continue 
d'être  assez  bien  conservée  aux  membres  inférieurs,  et  on  ne 
constate  pas  d'atrophie  musculaire  apparente.  Tous  les  mouve- 
ments physiologiques  de  ces  membres  sont  possibles,  mais  ils 
s'exécutent  avec  lenteur,  enraison  de  la  contracture  musculaire. 
Remarquez,  encore  une  fois,  l'exagération  des  réflexes  rotuliens. 
Remarquez  aussi  qu'il  est  devenu  impossible  de  provoquer  de 
la  trépidation  spinale;  cela  tient  à  la  rigidité  des  muscles. 

J'ajoute  que  d'après  les  résultats  du  dernier  examen  élec- 
trique pratiqué  chez  G...,  le  28  décembre  1896,  la  réaction  de 
-dégénérescence  s'est  accentuée  dans  les  muscles  des  éminences 
fhénar  et  hypothénar,  dans  le  premier  interosseux  dorsal,  dans 
l'extenseur  commun  des  doigts  et  dans  la  courte  portion  du 
triceps. 

Indépendamment  des  douleurs,  la  malade  ne  présente  pas 
de  troubles  de  la  sensibilité.  Ses  fonctions  végétatives  s'exé- 
•cutent  normalement,  et  son  état  général  est  toujours  bon. 


Diagnostic.  —  En  résumé,  nous  constatons  chez  cette  femme 
deux  ordres  de  manifestations  :  1°  des  manifestations  d'origine 
bulbaire  ;  2°  des  manifestations  d'origine  spinale. 

A  ne  considérer  que  les  manifestations  d'origine  bulbaire, 
celles  qui  ont  ouvert  la  marche  et  dont  le  début  remonte  à 
quinze  mois,  la  première  idée  qui  vient  à  l'esprit  est  celle 
-d'une  paralysie  glosso-labio-laryngée.  Vous  savez  que  sous  ce 
nom,  Duchenne  S  de  Boulogne,  a  décrit  une  affection  paraly- 
tique «  qui  envahit  successivement  les  muscles  de  la  langue, 
ceux  du  voile  du  palais  et  l'orbiculaire  des  lèvres,  qui  produit 
conséquemment  des  troubles  progressifs  dans  l'articulation  des 
mots  et  dans  la  déglutition,  qui,  à  une  période  avancée,  se 
complique  de  troubles  dans  la  respiration,  dans  laquelle  eniin 
les  sujets  succombent  ou  à  l'impossibilité  de  s'alimenter,  ou 
pendant  une  syncope  ». 

1.   Dl'chexxe  de  Boulogne.   —  De   rélectrisation  localisée,    3'    édition:   Paris, 
1872,  p.  o54. 
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J'ai  tenu  à  vous  citer  les  propres  termes  dont  s'est  servi 
Duchenne  pour  caractériser  les  traits  de  cette  affection.  Depuis 
lors,  la  description  de  Duchenne  a  été  rectifiée  sur  maints 
points  secondaires.  N'importe,  prenez  connaissance  de  la  symp- 
tomatologie  qu'on  assigne,  de  nos  jours,  à  la  paralysie  glosso- 
labio-laryngée  ;  vous  ne  serez  pas  longs  à  vous  convaincre 
qu'elle  se  rapporte,  dans  l'ensemble  et  dans  les  détails,  à  ce 
que  nous  observons  chez  notre  malade. 

En  effet,  dans  la  majorité  des  cas,  la  paralysie  glosso-labio- 
laryngée  débute  par  des  troubles  de  la  parole.  C'est  bien  ainsi 
que  les  choses  se  sont  passées  chez  cette  femme. 

Les  troubles  de  la  parole  relèvent  de  la  dysarthrie,  d'une 
difficulté  de  prononcer  certaines  lettres,  celles  dont  l'émission 
exige  l'intervention  de  la  langue.  Cela  concorde  avec  ce  que 
nous  savons  touchant  l'évolution  de  la  maladie  de  C... 

La  gène  des  mouvements  de  la  langue  ne  se  traduit  pas 
seulement  par  cette  dysarthrie  ;  elle  se  manifeste  encore  par 
des  troubles  de  la  mastication  et  de  la  déglutition.  Les  aliments 
s'égarent  dans  les  gouttières  formées  par  les  arcades  dentaires, 
les  lèvres  et  les  joues,  au  lieu  de  se  porter  en  arrière,  vers 
l'isthme  du  gosier;  la  malade  est  obligée  de  les  déplacer  avec 
le  doigt,  pour  les  refouler  dans  la  bonne  voie.  Tout  cela  a  été 
observé  chez  la  femme  placée  devant  vous. 

Un  peu  plus  tard,  la  paralysie  des  lèvres  vient  s'associer  à 
la  paralysie  de  la  langue.  Nous  avons  noté  ce  même  enchaî- 
nement morbide  chez  notre  malade.  Vous  voyez  que,  chez  elle, 
la  bouche  est  entr'ouverte  et  laisse  échapper  un  flux  continu 
de  salive;  vous  voyez  que  ses  lèvres  sont  immobiles,  rigides, 
comme  figées  par  le  froid,  et  que  la  partie  inférieure  de  la 
face,  dénuée  d'expression  comme  un  masque,  contraste  avec 
l'animation  des  yeux  et  des  autres  portions  de  la  partie  supé- 
rieure de  la  figure.  Autant  de  traits  que  vous  relèverez  dans 
les  descriptions  classiques  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée. 

Vous  y  relèverez  encore  qu'à  cette  période  de  l'affection,  les 
malades  sont  dans  l'impossibilité  de  siffler,  de  souffler,  de 
donner  un  baiser,  de  faire  la  moue,  d'articuler  les  labiales. 
Nous  avons  constaté  tout  cela  chez  notre  malade. 

Après  la  langue  et  les  lèvres,  c'est  le  voile  du  palais  et  le 
pharynx,  puis  le  larynx  qui  sont  envahis  par  la  paralysie.  Or, 
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chez  C...,  nous  constatons  déjà  un  commencement  de  paralysie 
du  pharynx;  elle  avale  les  aliments  de  travers.  D'autre  part, 
elle  ne  peut  plus  émettre  que  quelques  fragments  de  syllabes. 
La  voix  est  devenue  faible,  monotone.  L'examen  laryngosco- 
pique  a  fait  constater  une  parésie  des  cordes  vocales  (adduc- 
teurs) ;  celles-ci  ne  s'écartent  pas  complètement,  lors  des  in- 
spirations profondes.  Par  contre,  les  cordes  se  rapprochent  pour 
la  phonation,  quand  C...  essaie  d'émettre  un  son. 

Puis,  la  paralysie  se  double  d'une  atrophie  des  muscles 
paralysés  :  atrophie  de  la  langue,  atrophie  des  lèvres.  Les 
muscles  en  voie  d'atrophie  sont  le  siège  de  la  R.  D,  Tout  cela 
concorde  absolument  avec  ce  que  nous  observons  chez  la  femme 
dont  je  suis  en  train  de  discuter  le  cas. 

Enfin,  avec  ces  troubles  si  graves  de  l'innervation  motrice 
et  trophique  contraste  l'absence  de  troubles  objectifs  de  la  sen- 
sibilité générale  et  des  sensibilités  spéciales.  C'est  encore  ce  que 
nous  avons  relevé  dans  l'histoire  de  notre  malade. 

Il  semble  donc  bien  que,  chez  elle,  si  nous  nous  en  tenions 
aux  manifestations  d'ordre  bulbaire,  nous  serions  autorisés  à 
diagnostiquer  un  cas  de  paralysie  glosso-labio-laryngée . 

* 

Mais,  nous  avons  à  tenir  compte  des  manifestations  d'origine 
spinale,  des  manifestations  que  nous  observons  aux  membres. 

Je  vais  d'abord  n'envisager  que  celles  que  nous  constatons 
aux  membres  supérieurs. 

Qu'est-ce  qui  vous  a  frappé  à  première  vue,  en  examinant 
les  membres  supérieurs  de  cette  femme?  C'est,  évidemment, 
l'atrophie  musculaire,  si  bien  dessinée  aux  mains.  Vous  voyez 
que  là,  il  n'existe  presque  plus  de  traces  des  muscles  des  émi- 
nences  thénar  et  hypothénar.  Examinez  les  mains  de  plus  près^ 
vous  ne  serez  pas  longs  à  vous  convaincre  que  les  interosseux 
également  ont  fondu.  En  étendant  cet  examen  aux  autres  por- 
tions des  membres  supérieurs,  vous  constaterez  que  pour  avoir 
conservé  une  forme  et  un  volume  sensiblement  normaux,  les 
avant-bras,  les  bras  et  les  épaules  n'en  ont  pas  moins  leurs 
muscles  atrophiés.  L'atrophie  est  prononcée  surtout  aux  del- 
toïdes, aux  triceps,  aux  fléchisseurs,  et  plus  eucore  aux  muscles 
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extenseurs  des  avant-bras  ;  seulement  elle  est  masquée,  en 
grande  partie,  par  un  développement  corrélatif  du  tissu  adipeux 
sous-cutané. 

Somme  toute,  l'atrophie  s'est  développée  progressivement. 

Elle  présente  la  même  distribution  que  dans  la  forme 
d'atrophie  musculaire]  dite  du  type  Aran-Duchenne ,  c'est-à-dire 
dans  la  forme  d'atrophie  musculaire  progressive,  qui  est  d'ori- 
gine spinale,  myélopathique.  Or,  chez  notre  malade,  on  a  con- 
staté des  contractions  fibrillaires,  au  niveau  des  muscles  qui 
étaient  en  train  de  s'atrophier.  L'examen  électrique  de  ces 
muscles  a  fait  constater  les  signes  de  la  R.  D.  Ce  sont  là  deux 
autres  caractères  de  l'atrophie  musculaire  progressive  spinale, 
de  l'atrophie  musculaire  progressive  du  type  Aran-Duchenne. 
Celle-ci,  bien  entendu,  ne  comporte  pas  de  troubles  objectifs 
de  la  sensibilité,  dans  sa  symptomatologie;  ce  caractère  négatif, 
nous  le  trouvons  encore  réalisé  chez  notre  malade. 


Nous  constaterions  donc  chez  elle  une  atrophie  musculaire 
progressive  spinale,  du  type  Aran-Duchenne,  qui  se  serait 
associée,  enchaînée,  en  quelque  sorte,  à  une  paralysie  glosso- 
labio-laryngée. 

Est-ce  que  cette  association  ou  cet  enchaînement  morbide 
s'observe,  me  demanderez-vous  ? 

Messieurs,  la  réponse  à  cette  question,  vous  la  trouverez 
déjà  dans  les  écrits  de  Duchenne',  qui  remontent  à  plus  de 
trente  ans.  Dès  1861,  cet  observateur  génial  avait  publié  un 
exemple  de  paralysie  giosso-labio-laryngée,  associée  à  l'atrophie 
musculaire  progressive. 

Il  est  de  toute  évidence,  faisait  remarquer  Duchenne,  que 
le  sujet  de  cette  observation  c  avait  deux  maladies  différentes  : 
l'une,  l'atrophie  musculaire  progressive,  avait  détruit  les 
muscles  de  sa  main,  et  altéré,  à  des  degrés  divers,  un  assez 
grand  nombre  d'autres  muscles;  l'autre,  au  contraire,  la  para- 
lysie glosso-labio-laryngée,  avait  aboli  d'emblée  les  mouve- 
ments de  la  langue.  » 

1.  DucHEX.NE  DE  BouLOGXE.  —  De  l'électrisatioii  localisée.  Obs.  CXLVIII.  p.  613. 
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Déjà,  en  1859,  Dumesnil  avait  publié  un  autre  exemple 
d'atrophie  musculaire  progressive,  limitée  aux  membres 
supérieurs  et  associée  à  une  paralysie  glosso-labio-laryngée^ 

Aujourd'hui  et  depuis  pas  mal  d'années,  nous  savons  que  ce 
genre  d'association  morbide  n'est  ni  exceptionnel,  ni  insolite. 

Dès  1888,  dans  mes  Conférences  sur  les  atrophies  muscu- 
laires et  les  maladies  amyotrophiques,  j'ai  mis  ce  fait  en  relief. 
Il  n'est  pas  rare,  disais-je,  que  l'atrophie  musculaire  progressive 
(type  Aran-Duchenne),  parvenue  à  une  période  avancée,  se 
complique  des  symptômes  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  ; 
il  est  encore  moins  rare  que,  dans  le  cours  de  la  paralysie 
glosso-labio-laryngée,  certains  muscles  du  cou,  de  la  main,  de 
Favant-bras,  soient  frappés  d'atrophie.  Ce  sont  là,  ajoutais-je, 
des  faits  qui  nous  montrent  les  deux  maladies  allant,  en  quelque 
sorte,  au-devant  l'une  de  l'autre  '-. 

*    * 

Le   cas  de  notre  malade  rentrerait  donc  dans  cette   caté- 
gorie de  faits.  Ce  serait  un  exemple  de  paralysie  glosso-lahio 
laryngée,  à  laquelle  se  serait  associée  une  atrophie  musculaire 
progressive  du  type  Aran-Duchenne. 

Eh  bien.  Messieurs,  ce  n'est  pas  encore  cela.  N'oubliez  pas 
certains  détails  de  l'histoire  clinique  de  cette  femme,  sur 
lesquels  j'ai  cru  devoir  glisser  à  dessein.  N'oubliez  pas  qu'aux 
membres  inférieurs,  les  manifestations  morbides  se  réduisent 
à  une  grande  difficulté  de  la  marche,  à  une  exagération  des 
réflexes  tendineux,  qui,  du  côté  des  articulations  tibio-tar- 
siennes,  se  traduit  par  la  trépidation  spinale.  N'oubliez  pas 
surtout  qu'aux  membres  supérieurs,  nous  retrouvons  l'exagé- 
ration des  réflexes  tendineux  ;  nous  la  retrouvons  associée  à  de 
la  rigidité  spasmodique,  à  de  la  contracture. 

Qu'est-ce  à  dire.  Messieurs?  Que  cet  élément  spasmodique 
surajouté  nous  oblige  à  redresser  notre  diagnostic,  nous  oblige 
à  dire  :  aux  membres  et  au  tronc,  ce  n'est  pas  l'atrophie  mus- 
culaire   progressive  du  type  Aran-Duchenne,  ce  n'est  pas  la 

1.  DuMES^•IL.  —  Atrophie  des  nerfs  hypoglosses,  faciaux  et  spinaux,  etc.  Gazette 
hebdomadaire  de  médecine  et  de  chirurgie,  18S9,  n°  25,  p.  390. 

2.  F.Raymond.  — Maladies  du  système  nerveux,  Atrophie  musculaire  et  mala- 
dies amyotrophiques.  Paris,  1889,  p.  4(36. 
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maladie  de  Duchenne^  qui  est  en  cause,  mais  la  sclérose  latérale 
amyotropliique,  c'est-à-dire  la  maladie  de  Charcot. 

A  maintes  reprises  déjà,  je  vous  ai  entretenus  du  travail 
d'effondrement  qui  s'est  emparé  de  l'atrophie  musculaire 
progressive  spinale,  myélopathique.  Duchenne,  le  créateur  de 
cette  entité  morbide,  la  considérait  comme  extrêmement  fré- 
quente; aujourd'hui,  elle  nous  apparaît  comme  très  rare.  Une 
partie  des  cas  qu'on  portait  jadis  à  son  compte  est  précisément 
échue  à  la  sclérose  latérale  amyotropliique,  depuis  que  Charcot 
nous  a  fait  connaître  cette  autre  entité.  La  maladie  de  Charcot 
ne  diffère  du  type  Aran-Duchenne,  eu  égard  à  l'expression  cli- 
nique, que  par  l'élément  surajouté  dont  je  vous  parlais  à  l'instant, 
^a.r  Vélémeîit  spasmodique :  exagération  des  réflexes;  contracture 
des  muscles  frappés. 


C'est  donc  bien  d'un  cas  de  sclérose  lalérale  amyotrophique 
qu'il  s'agirait  chez  notre  malade. 

Est-ce  que  les  manifestations  morbides  que  nous  observons 
dans  la  sphère  d'innervation  du  bulbe  se  concilient  avec  ce 
diagnostic?  Parfaitement,  Messieurs.  La  paralysie  glosso-labio- 
aryngée  s'associe  à  la  sclérose  latérale  amyotrophique  au  même 
titre  et  plus  souvent  encore  qu'à  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive; je  vous  parle  là  d'une  notion  classique.  Et  quand 
cette  association  morbide  se  trouve  réalisée,  la  paralysie  glosso- 
labio-laryngée  porte  le  reflet  de  l'élément  spasmodique  qui  est 
un  des  caractères  prédominants  de  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique; elle  s'accompagne  notamment  d'une  exagération  du 
réflexe  massétérin.  C'est  encore  ce  que  nous  observons  chez 
notre  malade. 

Vous  voilà  donc  fixés  sur  les  raisons  qui  m'ont  conduit  à 
formuler  ce  diagnostic  :  sclérose  latérale  am.yotroj)hique  à  début 
bulbaire,  à  début  de  paralysie  glosso-labio-laryngée.  Ne  perdez 
pas  de  vue  qu'il  s'agit  là  d'un  diagnostic  exclusivement  cli- 
nique. 

11  me  reste  maintenant  à  discuter  le  problème  que  soulève 
le  diagnostic  anatomique  du  cas  de  cette  première  malade. 
Mais  avant  cela,  je  désire  vous  présenter  l'autre  malade,  dont  je 
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VOUS  ai  déjà  dit  deux  mots;  son  cas,  je  vous  le  répète,  est  à 
mettre  en  parallèle  avec  celui  de  la  femme,  qui  a  fait  l'objet  de 
la  première  partie  de  cette  étude. 


Deuxième  exemple  clinique.  —  L'homme  qui  est  devant  vous 
est  un  nommé  G...,  âgé  de  55  ans.  Il  est  entré  à  la  Salpêtrière 
le  17  novembre  dernier.  Il  occupe  le  lit  n°  18  de  la  salle  Bou- 
vier. J'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  dire  quelques  mots  de  son 
cas,  dans  une  de  mes  précédentes  leçons,  en  vous  parlant  du 
diagnostic  différentiel  de  la  diplégie  faciale.  Voici,  en  termes 
aussi  exacts  et  aussi  concis  que  possible,  l'histoire  de  sa  maladie. 
De  ses  antécédents  pathologiques,  je  n'ai  à  vous  signaler 
que  ces  quelques  détails  :  cet  homme  a  eu  deux  pneumonies , 
l'une  à  l'âge  de  25  ans,  l'autre  à  l'âge  de  49  ans.  Il  y  a  trois  ans, 
il  a  eu  un  érysipèle  de  la  face.  Il  n'a  jamais  contracté  de 
maladies  vénériennes.  Il  avoue  quelques  excès  de  boissons, 
mais,  à  aucun  moment  de  sa  vie,  il  n'a  présenté  de  symptômes 
imputables  à  l'alcoolisme  chronique. 

Vers  la  fin  du  mois  d'avril  de  l'année  dernière,  le  malade 
s'est  aperçu,  pour  la  première  fois,  d'une  certaine  difficulté  à 
parler.  Son  entourage  remarqua  également  cet  embarras  de  la 
parole,  qui  s'est  établi  sans  prodromes,  à  une  époque  oi^i  la  santé 
générale  de  G...  ne  laissait  absolument  rien  à  désirer.  Dès  le 
commencement  du  mois  de  mai,  G...  avait  la  parole  tellement 
gênée  que  son  patron  fit  à  son  sujet  cette  remarque  :  «  G...  a 
dû  boire  un  bon  coup  aujourd'hui.  » 

Quelque  temps  après.  G...  se  mit  à  éprouver  une  grande 
gêne  dans  la  gorge,  en  avalant.  Il  alla  consulter  un  laryngolo- 
giste, qui  lui  cautérisa  l'arrière-gorge  et  lui  prescrivit  des  pul- 
vérisations. 

Sous  l'influence  de  cette  médication  intempestive,  le  mal  ne 
fit  qu'empirer. 

Puis  les  lèvres  furent  prises  à  leur  tour.  Le  malade  s'aper- 
çut qu'il  lui  était  devenu  impossible  de  siffler  ;  qu'il  avait 
plus  de  peine  qu'autrefois  à  souffler  ;  il  ne  pouvait  plus  cracher. 
Les  mouvements  de  la  langue  étaient  légèrement  gênés, 
G...  éprouvait  une  certaine  difficulté  pour  manger.;  il  n'arrivait 
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à  déglutir  les  aliments  qu'au  prix  de  certains  efforts,  toutefois, 
ni  les  liquides  ni  les  solides  ne  refluaient  par  le  nez.  Il  y  a  trois 
mois,  il  s'est  mis  à  grincer  des  dents,  la  nuit.  Ces  grincements 
étaient  si  bruyants  que  la  femme  du  malade  en  était  incom- 
modée. 

Les  phénomènes  que  je  viens  de  vous  signaler  sont  allés 
en  s'aggravant,  en  raison  de  quoi  C...  est  venu  réclamer  son 
admission  dans  le  service,  à  la  fin  du  mois  de  novembre  der- 
nier. Son  état  est  encore  tel  qu'il  était  à  cette  date. 

* 
*   * 

Vous  voyez  devant  vous  un  homme  de  petite  taille,  mais 
qui  a  toutes  les  apparences  d'une  bonne  santé.  Le  fait  est  que 
toutes  les  fonctions  viscérales  s'eff"ectuent  chez  lui  de  façon  nor- 
male. Que  si  vous  examinez  attentivement  sa  figure  (fig.  90), 
vous  serez  frappés  de  ce  que  la  partie  inférieure  du  visage 
est  manifestement  moins  expressive  que  la  partie  supérieure. 
C'est  que  les  yeux,  les  paupières,  les  téguments  du  front  ont 
conservé  toute  leur  mobilité.  Au  contraire,  les  lèvres  et  les 
parties  avoisinantes  de  la  face  sont  comme  immobilisées  ;  là, 
toute  mimique  est  abolie.  Le  contraste  entre  les  parties  supé- 
rieure et  inférieure  du  visage  s'accentue  surtout  quand  on  incite 
le  malade  à  rire.  A  ce  moment,  vous  pouvez  vous  en  convaincre 
de  visu,  les  muscles  masséters  sont  agités  par  des  tremblements 
fibrillaires  presque  incessants.  Rien  de  semblable  ne  s'observe 
au  niveau  des  lèvres  et  du  menton;  il  est  vrai  qu'une  barbe 
assez  touffue  gêne  l'examen  de  ces  parties. 

Le  malade,  vous  disais-je,  ne  peut  pas  siffler;  par  contre,  il 
peut  encore  souffler  avec  assez  de  force  ;  il  peut  faire  la  moue 
presque  correctement.  Bref^  il  existe  un  certain  degré  de  para- 
lysie des  lèvres,  mais  cette  paralysie  est  incomplète.  Remarquez 
encore  que  la  lèvre  supérieure  est  amincie.  Le  malade  propulse 
assez  bien  sa  langue  en  avant  ;  il  amène  la  pointe  de  l'organe 
jusqu'à  1  centimètre  au-devant  du  rebord  labial.  La  langue 
est  bien  effilée;  elle  est  manifestement  atrophiée,  ainsi  que 
vous  pouvez  vous  en  rendre  compte.  Vous  voyez  que,  de  plus, 
sa  surface  est  agitée  par  des  contractions  fibrillaires.  Si  le  mou- 
vement de  propulsion  d'arrière  en  avant  est  bien  conservé,  il 
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in'en  est  plus  de  même  des  mouvements  de  latéralité,  qui  sont 
presque  nuls.  De  même,  le  malade  porte  très  difficilement  sa 
langue  au  contact  du  palais;  il  ne  peut  la  creuser  en  gout- 
-tière.  Donc,  pour  la  langue  comme  pour  les  lèvres,  nous  con- 


FiG.  90. 


-statons  une  paralysie  manifeste,  mais  une  paralysie  incomplète. 
On  constate  aussi  une  parésie  bien  nette  du  voile  du  palais. 
Il  semble  qu'il  y  ait  un  certain  degré  d'hyperesthésie  du  pha- 
rynx. Toutefois,  le  réflexe  pharyngé  s'exécute  d'une  façon 
normale. 
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Le  malade  a  un  timbre  de  voix  un  peu  nasonné.  On  com- 
prend bien  tout  ce  qu'il  dit;  n'empêche  que  sa  parole  est  em- 
barrassée, par  suite  de  la  difficulté  qu'il  éprouve  à  prononcer 
certaines  lettres.  Cette  difficulté  est  grande  surtout  pour  la. 
prononciation  du  ch. 

Quand  C...  mange,  les  aliments  séjournent  très  longtemps- 
dans  sa  bouche.  Sa  langue  ne  les  balaye  plus,  si  je  puis  m'ex- 
primer  ainsi;  il  est  obligé  d'intervenir  avec  le  doigt  pour  les 
détacher  des  parois  de  la  bouche.  Je  vous  ai  dit  que  les  liquides 
n'étaient  pas  régurgités  par  le  nez.  Toutefois,  quand  le  malade 
boit,  de  temps  en  temps  il  est  pris  de  quintes  de  toux. 

Les  mouvements  de  diduction  de  la  mâchoire  inférieure 
sont  presque  entièrement  abolis.  Le  réflexe  massétérin  est  très 
manifestement  exagéré. 

L'examen  électrique  des  muscles  parésiés  a  fait  constater 
une  légère  diminution  de  l'excitabilité  électrique  des  muscles 
de  la  langue  ;  aux  membres  supérieurs,  on  a  noté  également 
un  certain  degré  de  diminution  de  l'excitabilité  électrique  des 
interosseux,  avec  quelques  modifications  qualitatives,  d'une 
signification  douteuse,  mais  qui  peuvent  cependant  être  inter- 
prétées dans  le  sens  d'une  R.  D.  commençante. 

L'examen  du  pouls  accuse  une  tachycardie  persistante,, 
très  prononcée.  Le  pouls  bat  108  à  la  minute;  or,  l'examen  le 
plus  minutieux  du  cœur  ne  nous  a  fait  découvrir  quoi  que 
ce  soit  d'anormal.  Toutes  les  présomptions  existent  donc  en 
faveur  d'une  participation  du  noyau  du  nerf  vague  au  pro- 
cessus morbide  dont  vous  avez  déjà  deviné  le  siège  et  la 
nature . 

Voila  ce  que  révèle  l'examen  des  organes  innervés  par  le 
bulbe.  Je  me  hâte  d'ajouter  que  cet  homme  ne  présente  aucune 
trace  de  désordres  cérébraux. 

Enfin,  l'examen  des  membres  supérieurs  nous  a  fait  décou- 
vrir des  indices  de  parésie  et  de  manifestations  spasmodiques  : 
au  dynamomètre,  la  pression  de  la  main  gauche  donne  33,  et  la 
pression  de  la  main  droite  seulement  30.  Or,  le  malade  est 
droitier;  il  présente  donc  un  commencement  de  parésie  très, 
manifeste  du  membre  supérieur  droit.  En  outre,  ila  les  réflexes 
tendineux  exagérés  aux  membres  sujiérieurs ,  principalement  aux 
coudes.  Enfin,  les  muscles  de  ces  membres,  comme  aussi  ceux, 
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du  tronc,  sont  agités  par  des  contractions  fihrillaires ,  ainsi  que 
vous  pouvez  vous  en  assurer. 

Le  malade  éprouve  un  peu  de  gène  à  marcher;  cette  gêne 
se  traduit  par  une  diminution  de  la  longueur  du  pas,  c'est  tout. 
Les  reliefs  des  muscles  sont  bien  conservés.  On  ne  constate  pas 
de  mouvements  fibrillaires  à  leur  niveau. 

Les  réflexes  rotuliens  ne  sont  pas  empreints  d'une  exagéra- 
ration  bien  manifeste.  Le  redressement  brusque  du  pied  ne  déve- 
loppe pas  de  trépidation  épileptoïde. 

Partout,  enfin,  la  sensibilité  est  normale. 
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Sommaire.  —  Retour  sur  la  leçon  précédente.  —  Avènement  successif  de  l'atrophie 
musculaire  progressive,  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique.  —  Association  possible  de  la  première  et  de  la  troi- 
sième de  ces  affections  à  la  seconde.  —  L'existence  autonome  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique  et  celle  de  l'atrophie  musculaire  progressive  du  type 
Aran-Duchenne  ont  été  contestées  à  tort.  —  Dans  la  paralysie  giosso-labio- 
laryngée,  les  lésions  peuvent  être  strictement  limitées  aux  noyaux  gris.  — 
Opinion  de  Leyden,  concernant  la  sclérose  latérale  amyotrophique.  — 
Comment  Charcot  fut  conduit  à  constituer  la  sclérose  latérale  amyotrophique 
à  l'état  d'entité  morbide.  —  Dans  cette  affection,  la  lésion  du  faisceau  pyra- 
midal revêt  les  caractères  d'une  dégénérescence  ascendante;  elle  peut  man- 
quer. —  Coup  d'œil  d'ensemble  sur  la  voie  motrice.  — Considérations  générales 
sur  l'anatomie  pathologique  des  trois  affections  qui  font  l'objet  de  la  présente 
étude.  —  Importance  de  l'examen  de  l'encéphale,  dans  les  cas  de  sclérose 
latérale  amyotrophiciue.  —  Conclusions.  —  Gravité  relative  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique  ;  impuissance  de  la  thérapeutique. 

Note  additionnelle  :  La  confirmation  du  diagnostic  porté  chez  la  malade  qui  a 
fait  l'objet  d'une  partie  de  la  précédente  leçon  a  été  fournie  par  l'autopsie.  — 
Résultats  de  l'examen  histologique  des  centres  nerveux. 


Messieurs, 

Dans  ma  leçon  de  vendredi  dernier,  je  vous  ai  mis  au  cou- 
rant du  cas  pathologique  réalisé  par  la  femme  qu'on  vient  de 
replacer  devant  vous.  J'ai  discuté  ce  cas,  en  envisageant  les 
choses  à  un  point  de  vue  exclusivement  clinique.  J'étais  ar- 

1.  Leçon  du  1"J  janvier  1897. 
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rivé  à  cette  conclusion  que  le  diagnostic  à  porter  était  celui 
de  sclérose  latérale  amyotrophique  à  début  bulbaire. 

J'avais  évitée  dessein  d'aborder  la  question  anatomo-patho- 
logique  qui  se  pose  à  propos  d'un  cas  de  cette  nature.  En  rai- 
son des  controverses  qu'elle  soulève,  mon  intention  était  de 
la  traiter  devant  vous  avec  tous  les  développements  qu'elle 
comporte. 

Il  s'agit  des  relations  qui  existent  entre  la  'paralysie  glosso- 
labio-laryngée,  Vatrophie  musculaire  progressive  spinale  du 
type  Aran-Buchenne ,  et  la  sclérose  latérale  amyotrophique . 
C'est  là,  vous  disais-je,  un  problème  des  plus  intéressants  de 
nosologie. 

Ce  problème,  Messieurs,  on  l'a  en  quelque  sorte  embrouillé 
comme  à  plaisir;  aussi,  pour  arriver  à  l'éclaircir,  autant  qu'il 
est  possible  de  le  faire  dans  l'étal  actuel  de  nos  connaissances, 
est-il  nécessaire  de  poser  la  question  en  termes  bien  nets, 
bien  précis;  pour  cela,  il  est  indispensable  qu'en  quelques 
phrases,  je  vous  jalonne  son  évolution  historique. 

Dans  l'édification  de  cette  trilogie  pathologique,  l'atrophie 
musculaire  progressive  vient  la  première  en  date.  C'est  vers 
le  milieu  de  ce  siècle,  que  les  travaux  de  Duchenne  et  d'Aran 
nous  l'ont  fait  connaître  en  tant  qu'espèce  morbide  autonome. 
Le  principal  mérite  de  ces  deux  observateurs  a  été  de  nous 
dévoiler  une  maladie  dans  laquelle  une  impuissance  motrice 
à  marche  progressive  est  subordonnée  à  l'atrophie  des  muscles, 
dans  les  parties  paralysées.  Plus  tard,  les  recherches  histo- 
logiques  de  Luys  (1860),  de  Lockart  Clarke  (1862),  de  Char 
cot  et  Gombault,  de  Jeoffroy  (1869),  de  Vulpian  et  Hayem 
(1869),  onf  abouti  à  cette  conception  pathogénique,  qui  sub- 
siste encore  :  l'atrophie  musculaire  progressive  d'Aran-Du- 
chenne  a  pour  substratum  anatomo-pathologique  une  lésion 
des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  une  atrophie  des  cellules 
nerveuses  comprises  dans  ces  cornes.  Il  reste  entendu  que, 
pendant  un  certain  temps,  on  confondit  avec  l'atrophie  muscu- 
laire progressive  d'Aran-Duchenne,  des  affections  qui  en  dif- 
fèrent par  des  caractères  essentiels. 
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La  paralysie  glosso-labio-laryngée  a  fait  son  avènement  en 
pathologie  un  peu  plus  tard.  C'est  sur  des  [observations  re- 
cueillies de  1852  à  1861,  que  Duchenne  fonda  l'autonomie  de 
cette  espèce  morbide.  La  première  description  rigoureuse  qu'il 
en  a  donnée,  date  de  1868.  Déjà  précédemment  (1864),  Wachs- 
muth',  en  Allemagne,  avait  tracé  de  cette  même  affection  une 
description  magistrale,  d'une  remarquable  exactitude,  sous  le 
titre  de  paralysie  bulbaire  progressive.  Wachsmuth  assimila 
cette  affection  au  tabès  dorsalis.  D^ns  l'esprit  de  Wachsmuth, 
la  paralysie  bulbaire  progressive  devait  être,  par  rapport  au 
bulbe,  ce  que  le  tabès  dorsalis  était  par  rapport  à  la  moelle. 
Cette  conception  n'était  qu'une  grossière  erreur.  Duchenne  fut 
mieux  inspiré.  Dès  1860,  il  avait  entrevu  que  la  paralysie  labio- 
glosso-laryngée  devait  dépendre  d'une  lésion  destructive  qui 
envahit  successivement  les  noyaux  de  l'hypoglosse,  du  facial, 
de  la  branche  motrice  du  trijumeau  etdunerf  vagae.  Cette  vue 
de  l'esprit  était  une  vue  raisonnée;  son  exactitude  a  été  dé- 
montrée une  première  fois  par  Gharcot,  en  1870.  A  propos  des 
résultats  de  l'examen  histologique  d'un  cas  de  paralysie  glosso- 
labio-laryngée,  mon  illustre  prédécesseur  n'hésitait  pas  à  décla- 
rer ceci  :  «  Il  est  permis  d'affirmer  que  le  processus  morbide, 
quel  qu'il  soit,  a  atfecté  primitivement  la  cellule.  »  Or,  on  savait 
déjà  que  les  cellules  des  noyaux  moteurs  du  bulbe  sont,  pour 
les  nerfs  moteurs  crâniens,  ce  que  les  cellules  des  cornes  an- 
térieures de  la  moelle  sont  pour  les  nerfs  moteurs  spinaux. 

Vous  voyez  d'ici  l'enchaînement  des  conclusions.  On  se  mit 
à  considérer  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  et  l'atrophie 
musculaire  d'Aran-Duchenne  comme  deux  affections  similaires, 
ne  différant  que  quant  à  leur  siège,  la  première  étant^  par  rap- 
port au  bulbe,  ce  que  la  seconde  est  par  rapport  à  la  moelle. 

* 

Entre  temps,  Gharcot  nous  avait  fait  connaître  la  sclérose 
latérale  amyotrophique.  Dans  la  description  qu'il  en  donnait^, 
il  faisait  ressortir  que  les  symptômes  sont  de  deux  ordres. 

Les  uns,  disait-il,  sont  communs  à  l'amyotrophie  progres- 

1.  Wachsmuth.  —  Ueber  prof/ressice  Biilhœrparalyse  unddiplegia  facialis.  Dor- 
pat,  1864. 
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sive  vulgaire  (atrophie  musculaire  progressive  de  Duchenne)  et 
à  l'amyotrophie  par  sclérose  latérale,  à  savoir  :  l'atrophie  pro- 
gressive envahissante  des  masses  musculaires  ;  les  contractions 
fibrillaires;  la  conservation  de  la  contractilité  faradique  jusqu'à 
la  dernière  limite  de  l'atrophie. 

Les  autres  symptômes  sont  étrangers  à  l'atrophie  muscu- 
laire progressive  ;  ils  appartiennent  en  propre  à  la  sclérose  laté- 
rale amyotrophique.  Ils  sont  représentés  en  premier  lieu  par 
une  impuissance  motrice,  promptement  développée,  qui  pré- 
cède habituellement,  mais  non  toujours,  l'atrophie  musculaire; 
en  second  lieu,  par  des  manifestations  spasmodiques  :  rigidité, 
contracture  permanente  des  muscles  envahis  par  la  parésie 
atrophique,  trémulation  provoquée  parles  mouvements;  en 
troisième  lieu,  par  des  douleurs  spontanées  ou  provoquées  par 
la  pression  ou  la  traction  des  masses  musculaires  aux  membres, 
au  cou. 

Enfin,  d'après  Charcot,  la  sclérose  latérale  amyotrophique 
se  distinguait  encore  de  l'atrophie  musculaire  progressive 
d'Aran-Duchenne  par  une  évolution  beaucoup  plus  rapide,  par 
l'envahissement  précoce  des  membres  inférieurs,  et  par  l'appa- 
rition, en  quelque  sorte  obligatoire,  de  symptômes  bulbaires,  qui 
n'étaient  autres  que  ceux  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée. 


Nous  nous  trouvions  ainsi  en  présence  de  deux  types  cli- 
niques bien  définis,  qu'on  avait  confondus  jusqu'alors. 

Le  tij'pe  Aran-Duchenne,  dont  la  symplomatologie  se  résu- 
mait en  quelque  sorte  dans  une  atrophie  à  marche  progressi- 
vement envahissante,  atrophie  flasque,  avec  une  distribution 
habituellement  bien  définie,  sans  paralysie  antécédente,  sans 
manifestations  spasmodiques,  sans  troubles  de  la  sensibilité. 

Le  type  désigné  sous  le  nom  de  sclérose  latérale  amijotro- 
phique,  dont  la  symplomatologie  présentait  ces  deux  éléments 
surajoutés  :  Vêlement  spasmodique,  d'importance  capitale,  et 
Vêlement  douleur,  d'importance  secondaire.  De  plus,  dans  les 
cas  de  sclérose  latérale  amyotrophique,  l'impuissance  motrice 
était  représentée  comme  précédant   habituellement  l'atrophie 
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musculaire;  mais,  de  l'aveu  même  de  Charcot,  ce  fait  n'était 
pas  constant. 

Il  fut  admis,  d'autre  part,  que  l'un  et  l'autre  type  s'associent 
à  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  soit  que  les  manifestations 
bulbaires  ouvrent  la  marche,  soit  qu'elles  se  montrent  en 
seconde  ligne.  Seulement,  à  en  juger  par  les  faits  connus,  cette 
association,  habituelle,  obligatoire  dans  les  cas  de  sclérose 
latérale  amyotrophique,  peut  faire  défaut  dans  les  cas  d'atro- 
phie musculaire  progressive. 


11  me  sera  facile  maintenant  de  vous  intéresser  au  conflit 
d'opinions  qu'a  fait  surgir  l'avènement  de  ces  types  cliniques. 

Tout  d'abord,  l'existence  de  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique, en  tant  qu'affection  autonome,  distincte  de  l'atrophie 
musculaire  progressive,  a  été  contestée.  Elle  a  été  contestée  par 
Leyden,  dont  l'opinion,  isolée  pendant  longtemps,  compte  au- 
jourd'hui un  certain  nombre  d'adeptes,  en  Allemagne.  Je  la  dis- 
cuterai tout  à  l'heure,  avec  quelques  développements;  mais  je 
tiens  à  vous  dire,  tout  de  suite,  que  je  suis  pour  le  maintien 
de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  en  tant  qu  espèce  clinique 
bien  définie. 

Un  peu  plus  tard,  le  même  sort  est  échu  à  l'atrophie  mus- 
culaire progressive.  La  sclérose  latérale  amyotrophique  s'était 
annexé  une  partie  de  son  domaine.  Puis,  le  tour  vint  succes- 
sivement à  la  pachyméningite  cervicale  hypertrophique,  et, 
dans  une  plus  large  mesure,  aux  formes  familiales  d'atrophie 
musculaire  myopathique,  à  la  syringomyélie,  d'en  faire  autant. 
11  n'y  a  pas  jusqu'à  la  polynévrite  qui  n'ait  réclamé,  comme 
étant  de  son  ressort,  des  cas  qu'on  attribuait  jadis  à  l'atrophie 
musculaire  myélopathique. 

Après  ces  annexions  successives,  on  en  vint  à  se  demander 
ce  qui  pouvait  bien  rester  du  fameux  type  Aran-Duchenne.  11 
se  trouva  des  voix  autorisées  pour  déclarer  qu'il  n'en  restait 
plus  rien.  Une  opinion  se  fit  jour,  qui  peut  se  formuler  ainsi  : 
il  n'existe  pas  d'atrophie  musculaire  progressive,  répondant  à 
la  description  de  Duchenne,  qui  reconnaisse  pour  substratum 
exclusif  une  atrophie   des  cellules  ganglionnaires  des  cornes 
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antérieures  de  la  moelle,  sans  participation  des  faisceaux  blancs 
latéraux  ou  des  faisceaux  pyramidaux. 

Voilà  une  opinion  radicale;  je  déclare  qu'elle  est  fausse. 
Sans  doute,  les  cas  d'atrophie  musculaire  progressive  du  type 
Aran-Duchenne  sont  rares;  mais  ils  existent.  Mon  chef  de  cli- 
nique, Jean  Charcot,  dans  son  excellente  thèse  inaugurale,  a 
démontré  l'existence  d'une  forme  d'atrophie  musculaire  pro- 
gressive dont  les  traits  cliniques  répondent  de  tous  points  à  la 
description  de  Duchenne,  et  qui  reconnaît,  comme  substratum 
anatomo-pathologique,  une  atrophie  des  cellules  ganglion- 
naires des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  sans  participation 
bien  définie  des  faisceaux  blancs.  Cette  démonstration,  je  l'ai 
complétée  l'an  dernier,  dans  une  leçon  sur  un  cas  d'atrophie 
musculaire  progressive  myélopathique^ 

L'existence  du  type  Aran-Duchenne,  en  tant  qu'atrophie 
musculaire  progressive  d'origine  spinale,  myélopathique,  n'est 
donc  plus  contestable. 


Une  autre  opinion  a  surgi,  qui  niait  tout  lien  de  parenté 
entre  l'atrophie  musculaire  progressive  du  type  Aran-Duchenne 
et  la  paralysie  glosso-labio-laryngée.  Elle  est  née  sous  les  aus- 
pices de  mon  maître  Vulpian;  M.  Déjerine  s'en  est  fait  le  prin- 
cipal défenseur.  Vulpian  avait  dit  :  dans  la  paralysie  glosso- 
labio-laryngée  et  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  la 
topographie  de  la  lésion  est  la  même  ;  elle  embrasse  à  la  fois  la 
substance  grise  et  les  faisceaux  pyramidaux.  Gela  revenait  à 
dire  : 

Il  n'y  a  pas  de  paralysie  glosso-labio-laryngée,  sans  partici- 
pation des  faisceaux  pyramidaux  bulbaires  au  processus  qui 
sévit  sur  les  noyaux  gris,  —  comme  on  avait  dit  : 

Il  n'y  a  pas  d'atrophie  musculaire  progressive  myélopa- 
thique, qui  dépende  d'une  lésion  strictement  limitée  à  la 
substance  grise  des  cornes  antérieures,  sans  participation  des 
faisceaux  pyramidaux. 

Eh    bien.   Messieurs,    la   première    proposition    est    aussi 

1.  F.  Raymono.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Deuxième  série. 
Paris,  1897,  p.  434. 
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inexacte  que  la  seconde.  J'ai  publié,  pour  ma  part,  une  obser- 
vation de  paralysie  glosso-labio-laryngée  où  les  lésions  bul- 
baires étaient  strictement  limitées  à  la  substance  grise  d'un 
certain  nombre  de  noyaux  pyramidaux;  il  n'y  avait  pas  la 
moindre  trace  d'une  sclérose  des  faisceaux  pyramidaux.  De 
vous  dire  que  l'examen  histologique  a  été  fait  avec  un  soin 
méticuleux,  par  mon  ami  Mathias  Duval,  suffira  pour  écarter 
de  vos  esprits  toute  objection  reposant  sur  l'éventualité  d'une 
erreur  de  technique. 

Il  existe  donc,  au  sens  anatomique  du  mot,  une  paralysie 
labio-glosso-laryngée,  qui  est  dans  le  bulbe,  ce  que  l'atrophie 
musculaire  progressive  du  type  Aran-Duchenne  est  dans  la 
moelle.  Nier  Tune  ou  l'autre,  ou  les  deux,  c'est  aller  contre 
Tévidence  des  faits. 

* 

Je  reviens  maintenant  à  l'opinion  de  Leyden,  à  l'opinion 
qui  dénie  toute  autonomie  à  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique,  et  qui  ne  prétend  voir  dans  celle-ci  qu'une  modalité  de 
l'atrophie  musculaire  progressive  de  Duchenne.  Pour  que  vous 
puissiez  comprendre  et  juger  la  valeur  des  arguments  sur  les- 
quels Leyden  fondait  son  opinion,  il  est  indispensable  que 
j'aborde  le  côté  anatomo-pathologique  de  la  question;  jusqu'ici, 
je  m'en  étais  tenu,  et  à  dessein,  au  côté  clinique. 

Pourquoi  Charcot  avait-il  fait  figurer  la  qualification  de 
latérale,  dans  le  nom  qu'il  donna  à  la  nouvelle  entité  morbide? 
Parce  qu'il  entendait  dire,  par  là,  que  l'élément  spasmodique,  — 
rigidité,  contracture,  trémulation  provoquée  par  les  mouve- 
ments, —  était  imputable  aune  sclérose  des  cordons  latéraux 
et  de  la  totalité  de  ces  cordons.  Anatomiquement  parlant,  la 
sclérose  latérale  amyotrophique  se  distinguait  de  l'atrophie 
musculaire  progressive  spinale,  par  un  élément  surajouté.  Elle 
avait  de  commun,  avec  cette  dernière,  la  lésion  de  la  substance 
grise  des  cornes  antérieures;  elle  comptait  en  plus  la  sclérose 
des  cordons  latéraux.  La  lésion  de  la  substance  grise  devait 
rendre  compte  de  l'atrophie  musculaire;  à  la  sclérose  des  cor- 
dons latéraux  étaient  imputables  les  manifestations  d'ordre 
spasmodique. 
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C'est  ce  dernier  point  que  Leyden  contestait  plus  particu 
lièrement,  sous  prétexte  qu'il  avait  rencontré  les  lésions  de  la 
sclérose  latérale,  à  l'autopsie  de  sujets  qui,  de  leur  vivant, 
n'avaient  pas  présenté  de  symptômes  spasmodiques.  C'est  là- 
dessus  que  je  vais  faire  porter  tout  le  débat  :  la  lésion  des  cor- 
dons latéraux^  et  en  'particulier  la  lésion  des  faisceaux  pyrami- 
daux, est-elle  oui  ou  non  responsable  des  manifestations 
spasmodiques  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  ? 


Et  d'abord,  demandons-nous  comment  Charcot  fut  amené  à 
supposer  qu'il  en  était  ainsi.  11  fut  amené  à  cette  supposition, 
en  considération  d'un  premier  fait  :  à  la  suite  d'une  hémiplégie 
cérébrale,  à  la  suite  d'une  hémiplégie  symptomatique  d'une 
lésion  en  foyer  de  l'encéphale,  la  paralysie  motrice  peut,  à  un 
moment  donné,  se  doubler  d'une  contracture  des  muscles  para- 
lysés. Dans  ces  cas-là,  l'autopsie  démontre  que  le  cordon  latéral 
du  côté  opposé  est  envahi  par  une  dégénérescence,  qualifiée  de 
descendante,  parce  qu'elle  se  propage  de  l'écorce  cérébrale  jus- 
qu'à la  partie  inférieure  de  la  moelle;  de  plus,  son  intensité  va 
en  décroissant  de  haut  en  bas,  retenez  bien  ce  détail.  Plus  tard, 
il  fut  reconnu  que  cette  dégénérescence  du  faisceau  latéral 
croisée  était  limitée  aux  fibres  pyramidales. 

Vous  voyez  d'ici  le  raisonnement  que  l'on  fit,  et  que  la 
logique  réprouve  dans  ce  qu'il  a  d'exclusif  :  dans  les  cas  de 
contracture  post-hémiplégique,  le  faisceau  latéral  du  côté  pa- 
ralysé et  contracture  est  en  état  de  dégénération.  Donc  la  con- 
tracture, ici  et  ailleurs,  est  une  conséquence  de  la  dégénération 
des  faisceaux  latéraux. 

Lorsque  ensuite  il  fut  question  de  deux  entités  nouvelles, 
connues  l'une  sous  le  nom  de  sclérose  latérale  amyotrophique, 
l'autre  sous  le  nom  de  tabès  spasmodique,  on  s'empressa 
d'appliquer  ce  raisonnement  à  l'interprétation  de  leurs  symp- 
tômes. 

Pour  toutes  les  deux,  la  théorie  lit  intervenir  la  sclérose  des 
faisceaux  latéraux  comme  facteur  responsable  des  manifesta- 
tions  spasmodiques.   Plus  tard,   la   dégénération  des  mêmes 
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faisceaux  fut  mise  plus  particulièrement  en  cause,  surtout  pour 
ce  qui  concerne  le  tabès  spasmodique '. 

Eh  bien,  Messieurs,  pour  ce  qui  concerne  le  tabès  spasmo- 
dique, cette  théorie  a  fait  un  naufrage  complet.  Je  n'ai  pas  à 
revenir  en  détail  sur  une  thèse  que  je  vous  ai  exposée  plusieurs 
fois  déjà.  Je  vous  rappelle  seulement  qu'un  double  fait  est  au- 
jourd'hui bien  établi  : 

Les  symptômes  du  tabès  spasmodique,  —  contracture  mus- 
culaire permanente,  exagération  des  réflexes,  —  peuvent  exister 
indépendamment  de  toute  trace  d'une  altération  des  faisceaux 
latéraux. 

La  dégénération  des  faisceaux  latéraux  a  été  rencontrée  à 
l'autopsie  de  sujets  qui,  de  leur  vivant,  n'avaient  pas  présenté 
de  manifestations  spasmodiques. 


En  est-il  encore  de  même  pour  la  sclérose  latérale  amyo- 
trophique  ? 

Messieurs,  je  vous  disais,  tout  à  l'heure,  que  Leyden  pré- 
tendait avoir  rencontré  des  lésions  de  la  sclérose  latérale  amyo- 

1.  Dans  ses  premiers  écrits  sur  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  Charcot 
s'était  borné  à  dire  que  le  processus  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  inté- 
resse «  le  sijslème  des  faisceaux  latéraux  dans  les  diverses  régions  de  la  moelle, 
dans  le  bulbe  et  dans  l'isthme  de  l'encéphale  »  et  que  toutes  les  autres  parties 
des  faisceaux  blancs  étaient  respectées,  à  l'exception  des  petits  faisceaux  de  Tûrck, 
qui,  ajoutait-il,  paraissent  appartenir  au  même  système  que  les  faisceaux  laté- 
raux. A  la  même  époque,  il  avait  dit,  en  parlant  de  la  dégénération  descendante, 
consécutive  à  une  lésion  uni  latérale  de  certains  départements  de  l'encéphale, 
que  cette  dégénération  intéresse  «  toute  une  moitié  du  système  des  faisceaux 
latéraux  ».  (Charcot,  Leçons  sur  les  maladies  du  système  nerveux,  3°  édition,  t.  Il, 
p.  218.) 

Plus  tard  (Leçons  sur  les  localisations  dans  les  maladies  du  cerveau,  p.  161).  il 
crut  devoir  faire  une  distinction  entre  les  deux  processus  :  «  11  y  a  lieu  de  penser, 
disait-il,  que  la  sclérose  consécutive  à  une  lésion  corticale  n'affecte  qu'une  par- 
tie des  fibres  nerveuses  qui  forment  les  faisceaux  latéraux,  à  savoir,  les  filtres 
(■érébro-spinales,  ou  fibres  pyramidales  ;  tandis  que  dans  la  sclérose  latérale 
amyotrophique,  il  y  a  envahissement  du  système  latéral  tout  entier,  fibre"-  pyra- 
midales et  fibres  propres,  qui  commencent  dans  la  moelle  et  s'y  terminent  (filjres 
endogènes). 

Aujourd'hui,  cette  participation  des  fibres  endogènes  au  processus  de  la  sclé- 
rose latérale  amyotrophique  peut  être  considérée  comme  un  point  acciuis.  Elle 
serait  une  conséquence  de  l'atrophie  concomitante  des  cellules  des  cornes  anté- 
rieures. Je  crois  devoir  rappeler  que  mon  chef  de  clinique  Jean  Charcot,  dans  sa 
thèse  inaugurale,  a  fait  une  étude  approfondie  de  la  zone  des  fibres  endogènes 
(fibres  commissurales  courtes),  que  l'on  trouve  habituellement  dégénérée  à  la 
suite  des  lésions  destructives  des  cellules  des  cornes  antérieures. 
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trophique  dans  des  cas,  où,  pendant  la  vie,  on  avait  constaté 
l'absence  de  symptômes  spasmodiques. 

On  a  contesté  l'exactitude  de  cette  assertion.  Admettons,  si 
vous  le  voulez  bien,  que,  dans  les  cas  en  question,  Leyden  ait 
méconnu  ou  passé  sous  silence  des  symptômes  spasmodiques 
mal  dessinés.  A  Leyden  seul  il  appartient  de  nous  édifier  sur 
ce  point.  Mais,  voici  un  autre  fait,  au  sujet  duquel  il  n'y  a  pas 
de  contestation  à  élever,  et  dont  il  me  sera  facile  de  vous  faire 
saisir  la  portée. 

Dans  ses  premiers  écrits  sur  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique,  Charcot  avait  avancé  que  dans  cette  affection,  la  dégé- 
nération qui,  dans  la  moelle,  occupe  les  faisceaux  latéraux,  ne 
remontait  jamais  au  delà  du  pédoncule  cérébral.  Nous  con- 
naissons aujourd'hui  une  série  de  faits,  qui  démontrent  le  con- 
traire; dans  les  cas  de  sclérose  latérale  amyotrophique,  la 
dégénération  qui  intéresse  plus  particulièrement  le  faisceau 
pyramidal  peut  remonter  jusqu'à  la  zone  motrice  des  circonvo- 
lutions. Le  fait  est  loin  d'être  rare,  mais  il  n'est  pas  constant. 
Ce  qui  est  constant,  c'est  la  diminution  d'intensité  de  la  dégé- 
nération du  faisceau  pyramidal  de  bas  en  haut.  Dans  les  cas  de 
sclérose  latérale  amyotrophique,  la  dégénération  du  faisceau 
pyramidal  réalise  donc,  au  point  de  vue  de  son  intensité 
décroissante,  des  circonstances  inverses  de  celles  qu'on  observe 
dans  les  cas  oii,  par  exemple,  cette  dégénération  se  montre  à  la 
suite  d'une  lésion  en  foyer  de  la  zone  psychomotrice  de  l'écorce, 
ou  encore  à  la  suite  d'une  lésion  de  la  substance  blanche  sous- 
jacente. 

Bref,  dans  les  cas  de  sclérose  latérale  amyotrophique,  la 
lésion  du  faisceau  pyramidal  revêt  les  caractères  d'une  dégéné- 
rescence ascendante . 


Voilà  qui  est  déjà  bizarre.  H  y  a  plus,  la  lésion  du  faisceau 
pyramidal  peut  manquer  dans  les  cas  de  sclérose  latérale 
amyotrophique.  C'est  du  moins  ce  que  démontre  une  obser- 
vation publiée  par  Senator',  il  y  a  un  peu  plus  de  deux  ans. 

1.  Sexator.  —  Ein  Fall   von  sogenannter  amyotrophischer  Laleralsklerose. 
Deu/sche  medicin.  Wochenschri^'/ ,  1894,  n"  20,  p.  433.) 
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Cette  observation  peut  se  résumer  dans  ces  quelques  lignes  : 
Au  moment  de  son  entrée  à  l'hôpital,  une  femme  de 
57  ans  réalisait  d'une  façon  parfaite  le  syndrome  de  la  sclé- 
rose latérale  amyotrophique,  tel  qu'il  a  été  caractérisé  par 
Gharcot.  Cette  femme  était  paralysée  des  quatre  membres;  la 
paralysie  était  plus  prononcée  à  droite  qu'à  gauche;  elle  se 
doublait  à  la  fois  d'une  atrophie  des  muscles  des  membres 
supérieurs,  marquée  surtout  aux  mains  (déformation  en  griffes), 
et  des  manifestations  spasmodiques  bien  connues,  rigidité  mus- 
culaire, contracture,  exagération  des  réflexes  tendineux,  trépi- 
dation spinale.  Les  membres  supérieurs  étaient  figés  dans 
l'attitude  que  l'on  considère  comme  appartenant  en  propre  au 
tableau  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique.  En  outre,  cette 
femme  présentait  des  manifestations  bulbaires  sous  une  forme 
atténuée.  Dans  la  suite,  ces  manifestations  se  sont  accentuées  : 
la  gêne  des  mouvements  de  la  langue,  l'atrophie  de  l'organe  et 
les  contractions  fibrillaires  se  sont  dessinées  d'une  façon  très 
nette;  la  parésie  et  l'atrophie  ont  gagné  les  muscles  des  lèvres; 
la  malade  bredouillait  en  parlant;  elle  éprouvait  une  grande 
gêne  de  la  déglutition;  son  visage  avait  l'expression  qu'on 
observe  dans  les  cas  de  paralysie  glosso-labio-laryngée.  Le 
réflexe  massétérin  était  empreint  d'une  exagération  bien  ma- 
nifeste. Bref,  cette  femme  a  été  vue  par  une  série  de  médecins 
versés  dans  les  choses  de  la  neuropathologie,  et  tous  avaient 
porté  le  diagnostic  de  sclérose  latérale  amyotrophique.  Elle  est 
morte  des  suites  d'une  pneumonie  par  pénétration  de  corps 
étrangers  dans  les  voies  respiratoires.  Savez-vous  ce  qu'a  révélé 
l'autopsie? 

Une  atrophie  très  prononcée  des  cellules  ganglionnaires 
des  cornes  antérieures  de  la  moelle  et  des  noyaux  moteurs  du 
bulbe  préposés  à  l'innervation  de  la  langue,  des  lèvres,  etc.  ; 
de  nombreux  petits  foyers  hémorragiques,  disséminés  sur 
totite  la  hauteur  de  la  moelle,  dans  la  substance  blanche  et 
dans  la  substance  grise,  principalement  au  voisinage  des 
colonnes  de  Clarke  ;  et,  avec  cela,  pas  la  moindre  trace  dune 
sclérose  des  cordons  latéraux. 

Voilà  le  fait  dans  toute  sa  brutalité.  Il  démontre,  d'une  façon 
irréfutable,  que  le  syndrome  de  la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique peut  subsister  dans  toute  son  intégrité  et  dans  toule  sa 
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pureté,  pendant  pas  mal  de  temps,  sans  que,  dans  la  moelle 
et  dans  le  bulbe,  les  faisceaux  pyramidaux  ou  toute  autre  partie 
des  faisceaux  blancs  soient  le  moins  du  monde  altérés  dans 
leur  structure. 


Ecorce.  cJrêbreilc^ 


Faut-il  aller  plus  loin  dans  cette  voie  de  conclusion,  faut-il 
voir  dans  l'observation  de  Senator  une  confirmation  de  l'opinion 
de  Leyden,  de  l'opinion  qui  dénie  à  la  sclérose  latérale  amyo- 

trophique  le  rang  d'une  espèce  morbide 
autonome,  et  qui  la  relègue  dans  le  do- 
maine de  l'atrophie  musculaire,  dont  elle 
ne  serait  qu'une  modalité  ? 

C'est  ce  qu'ont  fait  Leyden  et  quel- 
ques-uns de  ses  collègues,  dans  la  discus- 
sion qu'a  soulevée,  à  la  Société  de  méde- 
cine interne  de  Berlin,  l'observation  de 
Senator. 

Je  crois  que  c'est  aller  trop  loin,  et 
je  vais  vous  dire  mes  raisons. 


* 
*    * 


Veuillez  jeter  un  coup  d'oeil  sur  le 
dessin  placé  devant  vous,  fig.  91.  Il  vous 
donne  une  représentation  schématique 
de  la  voie  motrice,  considérée  dans  son 
ensemble.  Vous  savez  tous  que  les  élé- 
ments constituants  de  cette  voie  mo- 
trice se  réduisent,  somme  toute,  à  deux 
neurones  superposés  : 

a)  \-iTineurone supérieur,  appelé  encore 
neurone  cortico-spinal.  Son  origine,  son 
corps  cellulaire,  si  vous  voulez,  se  trouve 
dans  la  zone  psychomotrice  de  l'écorce 
cérébrale.  Son  prolongement  long  est 
représenté  par  une  fiibre  pyramidale;  sa  terminaison  est  dans 
la  substance  grise  des  cornes   antérieures  de  la  moelle;  là, 
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chaque  fibre  pyramidale  se  résout  en  une  arborisation  qui 
communique,  par  simple  voie  de  contiguïté,  avec  les  prolon- 
gements courts  du  neurone  inférieur. 

b)  Un  neurone  inférieur,  appelé  encore  neurone  spino-miis- 
cidaire.  Son  origine,  son  corps  cellulaire  se  trouve  dans  les 
cornes  antérieures  de  la  moelle;  par  ses  prolongements  courts, 
il  entretient  des  rapports  de  contiguïté  avec  l'arborisation  ter- 
minale du  neurone  supérieur.  Son  prolongement  long  est  re- 
présenté par  le  cylindre-axe  d'une  fibre  nerveuse  motrice.  Sa 
terminaison  est  représentée  par  une  arborisation  terminale  qui 
communique,  par  voie  de  contiguïté  également,  avec  les  fibres 
contractiles  des  muscles  du  squelette. 

Remarquez  que  la  même  organisation  existe  pour  les 
organes  contractiles  innervés  par  le  bulbe,  pour  la  langue,  par 
exemple,  que  pour  les  organes  contractiles,  innervés  par  la 
moelle.  Cette  organisation  se  résume  dans  la  superposition  de 
deux  neurones,  dont  l'un  a  son  origine  dans  l'écorce  grise  des 
circonvolutions,  et  l'autre,  dans  un  noyau  moteur  du  bulbe; 
c'est  dans  le  bulbe,  véritable  prolongement  de  la  moelle,  que  les 
deux  neurones  entrent  en  communication  par  voie  de  conti- 
guïté. 

* 

Servons-nous  maintenant  de  cette  vue  d'ensemble,  pour 
éclairer  l'anatomie  pathologique  des  affections  dont  nous 
sommes  en  train  d'envisager  les  rapports. 

1°  Il  est  clair  que  dans  l'atrophie  musculaire  progressive  du 
type  Aran-Duchenne,  le  processus  morbide  se  réduit  à  une  dégé- 
nération du  neurone  moteur  inférieur,  du  neurone  spino-mus- 
culaire.  Cette  dégénération  débute  dans  le  corps  cellulaire  du 
neurone;  elle  a  peu  de  tendance  à  se  propager  de  haut  en  bas, 
vers  la  périphérie,  à  preuve  que,  le  plus  souvent,  on  n'en  trouve 
nulle  trace  dans  les  nerfs  périphériques,  et  que,  dans  les  racines 
antérieures,  son  intensité  est  en  disproportion  avec  ce  qu'elle 
est  dans  les  cornes  antérieures,  dans  le  corps  cellulaire  du  neu- 
rone. 

2°  Il  est  clair  aussi  que  dans  la  forme  pure  de  la  paralysie 
glosso-labio-laryngée,  dans  la  forme  qui  exclut  toute  parlici- 
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pation  de  la  substance  blanche  du  bulbe  à  la  dégénération  des 
noyaux  gris,  le  processus  morbide  se  réduit  également  à  une 
dégénération  du  neurone  moteur  inférieur. 

3«  Par  contre,  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  la 
règle  est  que  les  deux  neurones  moteurs,  le  neurone  inférieur 
et  le  neurone  supérieur  sont  touchés  conjointement.  De  plus, 
c'est  à  leur  confluence  que  la  lésion  atteint  son  maximum  d'in- 
tensité. De  plus  encore,  tandis  que  la  dégénérescence  du  neu- 
rone inférieur,  spino-musculaire,  atteint  son  maximum  à  l'ori- 
gine du  neurone,  c'est-à-dire  dans  le  corps  cellulaire,  pour  se 
propager,  de  là,  vers  la  périphérie,  la  dégénération  du  neurone 
supérieur,  cortico-spinal,  atteint  son  maximum  vers  l'extrémité 
terminale  du  neurone.  En  outre,  suivant  toutes  les  apparences, 
elle  se  propage  dans  le  centre  centripète  ;  c'est  une  dégénéres- 
cence ascendante. 

Bref,  le  processus  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique, 
considéré  dans  son  ensemble,  débute  et  atteint  son  apogée 
dans  la  zone  de  confluence  des  deux  neurones  moteurs.  La  par- 
ticipation des  neurones  moteurs  bulbaires  au  processus  est 
fatale,  inévitable,  et  elle  peut  ouvrir  la  marche. 

Telle  est  la  règle.  Mais,  l'observation  de  Senator  démontre 
que  cette  règle  comporte  des  exceptions;  elle  démontre  que  le 
syndrome  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  peut  être 
réalisé  dans  sa  perfection,  et  la 'dégénération  du  neurone  cor- 
tico-spinal, du  neurone  moteur  supérieur,  faire  défaut. 

Est-ce  à  dire  que,  lorsqu'il  en  est  ainsi,  le  processus  morbide 
se  réduit  aune  dégénération  du  neurone  moteur  inférieur,  comme 
dans  les  cas  d'atrophie  musculaire  progressive  spinale?  Je  vous 
répète  que  je  ne  partage  pas  cette  opinion,  et  voici  pourquoi. 
L'élément  spasmodique  fait  partie  intégrante  du  tableau  de  la 
sclérose  latérale  amyotrophique,  cela  n'est  pas  contestable.  Or, 
il  n'est  personne  pour  soutenir  que  la  dégénération  des  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures  de  la  moelle  peut  rendre 
compte  de  cet  élément  spasmodique.  Que  la  dégénération  du 
faisceau  pyramidal,  du  neurone  cortico-spinal,  n'en  soit  pas 
non  plus  la  cause,  c'est  une  opinion  que  je  partage.  Mais, 
enfin,  il  nous  faut  autre  chose  que  la  lésion  de  la  substance 
grise  des  cornes  antérieures,  pour  nous  donner  la  raison  de 
l'élément  spasmodique.  J'entrevois  la  nature  et  le  siège  de  ce 
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processus  spasmogène,  mais  le  moment  n'est  pas  encore  venu 
de  m'expliquer  sur  ce  point. 


A  ce  propos,  laissez-moi  ouvrir  une  parenthèse.  On  a 
reproché  à  l'observation  de  Senator  une  lacune  dont  vous  allez 
juger  l'importance;  cette  lacune  a  trait  à  l'examen  du  cerveau, 
qui  n'a  pas  pu  être  fait.  D'autres  ont  objecté  que  cette  lacune 
était  sans  valeur,  en  l'espèce;  ceux-là  ont  évidemment  voulu 
dire  :  puisque,  dans  les  cas  de  sclérose  latérale  amyotrophique; 
la  lésion  des  faisceaux  blancs  consiste  dans  une  dégénération 
ascendante,  une  dégénération  dont  l'intensité  va  en  diminuant 
de  bas  en  haut,  du  moment  qu'on  n'en  trouve  pas  de  traces 
dans  les  parties  supérieures  de  la  moelle  et  dans  le  bulbe,  à 
plus  forte  raison  on  ne  la  trouvera  pas  plus  haut,  dans  la  pro- 
tubérance, dans  les  pédoncules  et  dans  le  cerveau.  C'est  exact. 
N'empêche  qu'il  y  avait  à  découvrir,  dans  Yencéphale,  autre 
chose  que  le  prolongement  d'une  sclérose  des  faisceaux  pyra- 
midaux, qui,  en  admettant  qu'elle  eût  existé  dans  la  moelle, 
eût  été  incapable  de  nous  rendre  compte  des  manifestations 
spasmodiques  observées  du  vivant  du  sujet.  Il  y  avait  à  cher- 
cher, sinon  à  découvrir,  la  lésion  susceptible  de  nous  rendre 
compte  de  cet  élément  spasmodique. 


Je  conclus.  Il  est  impossible  que  le  processus  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique  se  réduise  à  une  dégénération  du  neu- 
rone moteur  inférieur,  du  neurone  spino  et  bulbo-musculaire. 
11  est  de  toute  évidence  qu'il  doit  y  avoir  une  lésion  surajoutée, 
susceptible  de  nous  rendre  compte  des  manifestations  spasmo- 
diques. Cette  lésion,  à  mon  avis,  n'est  pas  la  dégénération  du 
faisceau  pyramidal,  dans  la  moelle  et  dans  le  bulbe;  elle  siège 
plus  haut,  dans  la  substance  grise  de  l'encéphale.  Voilà  déjà 
une  raison  de  séparer  l'une  de  l'autre  la  sclérose  latérale  amyo- 
trophique et  l'atrophie  musculaire  progressive  spinale. 

Une  autre  raison  s'élève  contre  une  pareille  confusion  ;  il 
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suffit  de  se  placer  au  simple  point  de  vue  clinique,  pour  recon- 
naître la  nécessité  de  distinguer  les  deux  affections  l'une  de 
l'autre.  La  sclérose  latérale  amyotrophique  diffère  de  l'atrophie 
musculaire  progressive  par  l'expression  clinique,  par  son 
mode  d'évolution,  par  son  pronostic. 

Donc,  aussi  bien  au  point  de  vue  anatomo-pathologique 
qu'au  point  de  vue  clinique,  ce  sont  deux  espèces  morbides 
distinctes. 


Je  viens  de  dire  que  la  sclérose  latérale  amyotrophique  et 
l'atrophie  musculaire  progressive  diffèrent  quant  à  leur  pro- 
nostic. Déjà,  dans  la  première  description  qu'il  en  a  donnée, 
Charcot  avait  insisté  sur  la  gravité  de  la  sclérose  latérale  amyo- 
trophique. Cette  maladie  aboutit  au  terme  fatal,  dans  un  délai 
relativement  court,  parce  que  l'envahissement  de  la  zone  dan- 
gereuse, l'envahissement  du  bulbe,  est  inévitable,  obligatoire, 
ne  l'oubliez  pas. 

Voilà,  Messieurs,  qui  me  ramène  au  cas  des  deux  malades 
dont  je  vous  ai  parlé  dans  ma  précédente  leçon.  Chez  eux, 
l'envahissement  du  bulbe  a  été  précoce,  il  a  précédé  l'envahis- 
sement de  la  moelle.  C'est  une  raison  de  craindre  que  la  mala- 
die n'atteigne  son  terme  fatal  en  quelques  mois,  plus  tôt  même, 
chez  la  femme  présentée  en  premier. 

Quant  au  reste,  nous  ne  pouvons  rien,  ni  pour  enrayer  la 
maladie,  ni  pour  prévenir  les  accidents  mortels  qui  en  marquent 
habituellement  le  terme  fatal.  En  face  d'un  cas  de  sclérose  laté- 
rale amyotrophique,  Ja  thérapeutique  nous  laisse  absolument 
désarmés  ^ 

1.  La  malade  G...  de  la  salle  Gruveilhier  a  succombé  il  y  a  quelques  semaines. 
L'examen  histologique  du  bulbe  et  de  la  moelle  épinière,  à  plusieurs  niveaux,  a 
a  été  pratiqué  par  M.  Philippe,  chef  du  laboratoire  d'anatomie  pathologique.  Tel 
qu'il  est  actuellement,  cet  examen  confirme,  en  tous  points,  le  diagnostic  clinique 
de  sclérose  latérale  amyotrophique,  à  début  bulbaire  et  à  prédominance  bulbo- 
cervicale  ;  il  donne  des  détails  intéressants  sur  l'étendue  de  la  sclérose  dans  les 
faisceaux  blancs  antéro-latéraux  ;  enfin,  il  renseigne  sur  le  processus  qui  préside 
à  la  disparition  des  cellules  de  la  substance  grise  en  général,  de  celles  des  cornes 
antérieures  en  particulier  :  cela  grâce  à  la  méthode  élective  de  Nissl. 

Examen  msTOLOGiQUE.  —  Voici  une  première  série  de  coupes  destinées  à  montrer 
uniquement  la  topographie  des  lésions  scléreuses  dans  les  faisceaux  blancs.  Il  est 
aisé  de  reconnaître  que  ces  coupes  ont  été  colorées  par  le  procédé  de  Weigert- 
Pal  ;  après  emploi  de  ce  procédé,  je  le  rappelle,  les  ^faisceaux  malades  apparais- 
sent plus  ou  moins  décolorés,  au  prorata  de  leur  démyélinisation  ;  ils  contrastent. 
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dès  lors,  singulièrement,  avec  les  faisceaux  sains  qui,  eux,  sont  franchement  noirs. 

I>a  figure  1  correspond  à  l'étage  moyen  du  bulbe,  juste  au  niveau  du  tiers 
supérieur  de  la  colonne  cellulaire  du  nerf  grand  hypoglosse.  Les  autres  figures 
représentent,  de  haut  en  bas,  la  II"  racine  cervicale,  la  Vl^  racine  cervicale,  la 
II"  et  la  XII"  racine  dorsale,  la  Ille  racine  lombaire. 

La  sclérose  (zones  décolorées)  se  présente  à  son  maximum  dans  la  région  bul- 
baire et  dans  la  moelle  cervico-dorsale.  Au  niveau  du  bulbe  (fig.  92),  les  pyramides 
motrices  (P. y.)  sont  très  pâles  et  un  peu  affaissées;  cependant,  la  démyélinisation 
n'est  pas  totale,  car,  à  un  fort  grossissement,  il  est  permis  de  reconnaître  encore 
des  gaines  myéliniques,  dont  la  plupart,  toutefois,  ont  un  calibre  très  réduit.  Les 
pyramides  sensitives  (P. s.),  qui  constituent  la  région  interolivaire,  sont,  par 
contre,  très  noires:  leur  intégrité  contraste  singulièrement  avec  l'altération  pro- 
fonde relevée  pour  les    fibres  motrices.  Le  noyau  d'origine  de   la  XII"    paire 


FiG.  92.  —  Bulbe  (région  moyenne).  Coloration  Weigert-Pal. 


présente  un  réticulam  myélinique  appauvri;  on  n'aperçoit  plus  les  fascicules 
efférents,  qui,  normalement,  partent  de  ce  noyau,  pour  s'engager  en  dedans  de 
l'olive  et  sortir  au  niveau  du  sillon  olivaire. 

Plus  bas,  dans  la  moelle  cervicale  (fig.  93  et  94),  la  sclérose  latérale  persiste  très 
marquée.  Elle  prédomine,  incontestablement,  au  niveau  du  faisceau  pyramidal 
croisé  (P. y.)  ;  mais  elle  le  dépasse.  Ainsi,  dans  la  figure  2  qui  correspond  à  la 
II"  racine  cervicale,  la  décoloration  atteint  en  dedans  le  bord  interne  de  la  corne 
postérieure,  surtout  adroite;  en,  avant,  elle  pénètre  dans  la  zone  radiculaire  (R); 
en  dehors,  elle  empiète,  des  deux  côtés,  sur  le  faisceau  cérébelleux  direct  (F.c); 
à  droite,. où  la  sclérose  est  le  plus  intense,  on  note  même  une  encoche  de  décolo- 
ration (e),  de  forme  vaguement  quadrilatère,  qui  atteint  la  périphérie  de  la  moelle, 
dans  la  région  attribuée  habituellement  au  faisceau  de  Gowers.  Plus  bas,  au 
niveau  de  la  Vl°  racine  cervicale,  la  sclérose  est  un  peu  moins  étendue;  le  faisceau 
cérébelleux  direct  forme  une  bordure  assez  régulière  à  la  périphérie  de  la  moelle  ; 
toutefois,  la  zone  de  décoloration,  zone  malade,  dépasse  encore  le  faisceau  pyra- 
midal croisé,  surtout  en  avant  et  en  dedans. 

Notons  aussi,  pour  en  finir  avec  la  moelle  cervicale,  que  le  réticuliim  myélinique 
de  la  substance  grise  et  surtout  celui  des  cornes  antérieures,  est  considérablement 
diminué  ;  on  peut  le  voir  sur  la  figure  3  :  on  sait  qu'à  l'état  normal,  le  réticulum 
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myélinique  des  collatérales  de  la  substance  grise  est  particulièrement  développé 
àlce  niveau,  qui  correspond  au  renflement  cervical. 


FiG.  93. 


Dans  la  moelle  dorsale  (fig.  95  et  96),  la  sclérose  occupe  toujours  la  région  laté- 
rale ;  mais  la  décoloration  est  moins  poussée  que  sur  les  coupes  de  la  moelle 


-    ^'Sr^S:^^ 


Fig.  94. 


cervicale:  à  un  fort  grossissement,  les  gaines  myéliniques  à  petit  calibre  appa- 
raissent nombreuses.  Le  faisceau  pjTamidal  croisé  reste  le  faisceau  le  plus  pris  ; 
mais,  là  encore,  ses  limites  sont  nettement  dépassées  par  la  sclérose,  surtout  en 
dedans  et  en  avant. 
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Dans  la  moelle  lombaire,  la  sclérose  reste  assez  exactement  limitée  au  faisceau 
pyramidal  croisé;  toutefois,  à  droite,  une  petite  zone  de  décoloration  se  montre 
en  avant  des  fibres  motrices,  à  une  faible  distance  de  la  corne  latérale  correspon- 
dante de  la  substance  grise  antérieure. 

Les  racines  rachidiennes,  motrices  ou  antérieures,  sont  plus  ou  moins  attemtes, 


FiG.  95.  —  11'=  racine  dorsale. 


FiG.  96.  —  Xll*  racine  dorsale. 


dans  toute  la  hauteur  de  la  moelle,  au  prorata  même  du  degré  de  décoloration 
des  cornes  grises  correspondantes.  Ainsi  :  réduites  à  quelques  tubes  noirs  au 
niveau  de  la  région  cervicale  [r.a,  fig.  93  et  94),  elles  sont  bien  plus  fournies  a  la 
région  dorsale  ou  lombaire. 

Le  processus  histologique  de  la  sclérose  des  faisceaux  blancs  ne  présente  rien 
de  bien  spécial.  Examiné 
sur  des  coupes  colorées 
par  le  picro-carmin,  il 
consiste  en  une  sclérose 
conjonctivo-névroglique, 
au  milieu  de  laquelle  les 
cylindres-axes  ne  sont 
plus  définissables. 

En  résumé,  nos  prépa- 
rations histologiques  éta- 
blissent que  la  sclérose 
des  faisceaux  blancs  dé- 
croît progressivement  à 
partir  du  bulbe  et  de  la 
moelle  cervicale,  jusqu'au 
renflement  lombaire. 
Cette  sclérose  est  surtout 
latérale  ;  elle  atteint, 
avant  tout,  les  fibres  py- 
ramidales croisées  ;  mais 
elle  envahit  également  les 
systèmes  endogènes  du 
cordon  latéral;  enfin,  elle 
nous  a  paru  intéresser,  au  niveau  de  la  IP  racine  cervicale,  quelques  fascicules  du 
faisceau  cérébelleux  direct  et  du  faisceau  de  Gowers.  Nous  insistons  sur  l'inté- 
grité du  faisceau  pyramidal  direct,  du  faisceau  de  Turck,  qui  contraste  singulière- 
ment avec  l'altération  profonde  relevée  au  niveau  du  faisceau  pyramidal  croise  ;  il 
s'agit,  d'ailleurs,  notons-le  bien,  d'une  intégrité  relative,  car,  dans  la  région  de  la 


FiG.  97.  —  111'^  racine  lombaire. 
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FiG.  98.  —  Renflement  cervical.  (Coloration  Weigert-Pal) 


II"  racine  cervicale  à  droite,  nous  avons  rencontré  une  décoloration  légère  et  peu 
étendue  au  niveau  de  ce  faisceau  (fig.  93,  P.  y). 

Ainsi  la  sclérose,  de  la  maladie  de  Charcot  n'est  pas  exclusivement  limitée 
au  système  pyramidal.  Elle  envahit,  plus  ou  moins,  les  fibres  endogènes,  même  les 

autres  faisceaux  à 
long  trajet  du  cor- 
don latéral. 

Voici  deux  figu- 
res (fig.  98  et  99) 
C[ui  se  rapportent 
à  un  autre  malade 
atteint  de  sclérose 
latérale  amyotro- 
phique,  et  décédé 
dans  le  service  il 
y  a  deux  ans.  Je 
les  ai  choisies  pour 
bien  démontrer 
que  cette  prise  de 
la  plus  grande 
partie  des  cordons 
latéraux  n'est  pas 
exceptionnelle,  au 
cours  de  la  ma- 
ladie qui  nous  oc- 
cupe. D'ailleurs, 
dès  ses  premières 
recherches,  Char- 
cot avait  noté  ce  fait  histologique,  qui  fut  aussi  mis  en  lumière  par  A.  Gombault, 
dans  sa  thèse  inaugurale. 

Notre  examen  histologique  ne  nous  a  pas  seulement  édifié  sur  la  topographie 
de  la  sclérose  latérale  suivant  les  principaux  niveaux  de  la  moelle;  il  nous  a 
aussi  montré  comment  disparais- 
sent les  cellules  de  la  substance 
grise,  en  particulier  celles  des  cor- 
nes antérieures.  On  sait  que  cette 
atrophie  des  cellules  nerveuses 
constitue,  avec  la  sclérose  latérale, 
le  substratum  anatomique  de  la 
maladie  de  Charcot.  Des  coupes  ont 
été  faites  sur  plusieurs  fragment 
(bulbe,  renflement  cervical,  renfle- 
ment lombaire);  puis,  colorées  par 
le  bleu  polychrome  d'Unna.  Le  pro- 
cessus mérite  d'être  étudié  surtout 
dans  le  renflement  lombaire,  parce 
ciue,  à  ce  niveau,  il  paraît  être  en 
pleine  activité. Prenons  comme  types 
les  cellules  radiculaires,  qui  four- 
nissent les  racines  rachidiennes  an- 
térieures. En  examinant  plusieurs 
coupes  en  séries,  on  s'aperçoit  que 
la  lésion  frappe  irrégulièrement  ces 

ces  cellules,  dites  encore  somatochromes  pour  employer  la  terminologie  de  Nissl; 
ainsi,  certaines  cellules  vont  disparaître,  réduites,  si  l'on  peut  parler  de  la  sorte, 
à  un  véritable  moignon  plus  ou  moins  informe  ;  à  côté  d'elles  se  rencontrent 
d'autres  cellules  à  peine  altérées.  La  lésion  consiste  essentiellement  dans  l'atro- 
phie progressive  de  toutes  les  parties  de  la  cellule  :  corpuscules  de  Nissl  ou  élé- 
ments chromatophiles,  substance  achromatique,  prolongements,  noyau  avec  son 


Fig.  99.  —  Coupe  au  niveau  de  la  l^^  racine 
dorsale.  (Coloration  Weigert-Pal.) 
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nucléole  et  sa  membrane  nucléaire.  Cette  atrophie  nous  a  paru  évoluer  en  trois 
stades. 

Au  début,  dans  le  premier  stade,  les  éléments  chromatophiles  sont  plus  petits 
et  moins  nombreux,  ils  se  tassent  autour  de  la' membrane  nucléaire  et  se  raréfient 
considérablement  sur  les  bords  de  la  cellule  ou  dans  les  prolongements  protoplas- 
miques.  La  substance  achromatique  diminue  aussi  de  dimensions;  surtout,  dans 
son  épaisseur,  apparaît  un  pigment  jaune  d'or,  qui  envahira  progressivement  la  cel- 
lule, comme  pour  remplacer  les  éléments  chromatophiles  et  la  substance  achro- 
matique, au  fur  et  à  mesure  de  leur  désintégration. 

Dans  un  deuxième  stade,  le  noyau  se  rapetisse  ;  il  présente  une  substance  nu- 
cléaire et  un  nucléole  pâles,  une  membrane  périphéric{ue  à  peine  différenciée  ; 
de  plus,  il  devient  souvent  excentrique,  pour  prendre  une  forme  irrégulièrement 
ovalaire,  en  biscuit,  en  raquette,  etc.  A  ce  stade,  les  éléments  chromatophiles  ne 
sont  plus  distincts  :  la  substance  achromatique,  considérablement  réduite,  se  colore 
d'un  bleu  pâle  sous  l'influence  du  liquide  d'Unna,  et  la  pigmentation  devient  énorme. 

Dans  un  dernier  stade,  la  cellule  n'est  plus  représentée  que  par  une  masse 
pigmentaire,  entourée  dune  mince  'couche  de  substance  achromatique,  teintée 
en  bleu,  sans  corpuscules  de  Nissl.  D'ailleurs,  la  planche  reproduite  plus  loin,  avec 
sa  légende  explicative,  permet  de  suivre  aisément  ces  trois  stades  de  l'atrophie 
progressive  des  cellules  nerveuses  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophic{ue. 


XXVIII 

SUR    UN    CAS    D'HÉMISECTION    TRAUMATIQUE 
DE    LA    MOELLE^ 

(SYNDROME    DE    BRO WN-SÉQUARD) 


Sommaire.  —  L'exemple  clinique  qui  va  faire  l'objet  de  cette  leçon  présente  de  l'in- 
térêt au  triple  point  de  vue  de  la  physiologie,  de  la  médecine  légale  et  de  la 
clinique.  —  Ce  qu'il  faut  entendre  par  syndrome  de  Brown-Séquard. 

Exemple  clinique  :  Antécédents  pathologiques  du  sujet.  —  Début  des  accidents 
actuels  à  la  suite  d'un  traumatisme  rachidien;  suites  immédiates.  —  Évo- 
lution subséquente.  —  État  du  malade  au  moment  de  son  admission.  —  État 
actuel  :  l'ensemble  des  symptômes  présente  une  ressemblance  frappante  avec 
le  syndrome  qu'on  observe  à  la  suite  d'une  hémisection  de  la  moelle  chez  un 
animal.  —  Les  cas  d'hémisection  de  la  moelle  chez  l'homme  sont  beaucoup 
moins  rares  qu'on  ne  l'admet  généralement. 

Examen  critique  d'un  certain  nombre  d'exemples  d'hémisections  traumatiques 
de  la  moelle  chez  l'homme  :  A.  Premier  groupe.  Cas  d'hémisection  de  la 
moelle,  où  les  troubles  sensitivo-moteurs  ne  dépassaient  pas,  comme  limite 
supérieure,  les  plis  inguinaux.  —  B.  Deuxième  ç/voupe.  Il  comprend  les  cas  où 
les  troubles  sensitivo-moteurs  envahissent  le  tronc,  mais  respectent  d'ordi- 
naire les  membres  supérieurs.  —  C.  Troisième  groupe.  Il  comprend  les  cas  où 
la  participation  des  membres  supérieurs,  avec  trouble  du  mouvement  et  du 
sentiment,  est  inévitable.  —  D.  Quatrième  groupe.  Il  comprend  les  cas  où 
l'hémisection  de  la  moelle  intéresse  la  partie  tout  à  fait  supérieure  du  névraxe  ; 
cas  ayant  donné  lieu  à  une  autopsie. 


Messieurs, 

Je  vais  consacrer  ma  première  leçon  du  vendredi,  de  la  pré- 
sente année  scolaire,  à  l'étude  d'un  cas  pathologique  qui  offre 
de  l'intérêt  à  un  triple  point  de  vue  :  au  point  de  vue  de  la,  phy- 

1.  Leçon  du  20  novembre  1896. 
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siologie,  au  point  de  vue  de  la  médecine  légale,  et  au  point  de 
vue  de  la  clinique  pure.  Pour  ne  pas  laisser  votre  curiosité  en 
suspens,  je  vous  dirai  de  suite  qu'il  s'agit  d'un  homme  qui  a 
reçu,  il  y  a  quelques  mois,  un  coup  de  couteau  dans  la  région 
dorsale,  au  voisinage  du  rachis;  à  la  suite  de  cet  attentat,  il  a 
présenté  et  il  présente  encore  l'ensemble  des  manifestations 
qu'on  a  coutume  de  désigner  sous  le  nom  de  syndrome  de 
Brown-Séqnard.  Il  y  a  donc  lieu  de  supposer  que  l'attentat 
dont  a  été  victime  cet  homme  a  eu  pour  conséquence  une  hémi- 
section de  la  moelle. 

Sans  doute,  vos  études  antérieures  de  physiologie  vous  ont 
laissé  le  souvenir  de  ce  que  produit,  en  fait  de  désordres  sen- 
sitivo-moteurs,  une  hémisection  du  névraxe,  pratiquée  chez  un 
animal,  dans  un  but  d'expérimentation.  Les  premières  expé- 
riences de  ce  genre  remontent  à  un  passé  déjà  lointain,  au 
temps  de  Galien;  je  n'ai  pas  à  vous  en  retracer  l'histoire.  Vous 
la  trouverez  du  reste  exposée  d'une  façon  très  complète  dans 
le  remarquable  article  que  mon  maître  Vulpian  a  écrit  jadis 
sur  la  physiologie  de  la  moelle  [Dictionnaire  encyclopédique  des 
sciences  médiccdes,  article  :  m.oelle).  Je  vous  rappellerai  seule- 
ment, comme  une  notion  classique,  qu'à  Brown-Séquard 
revient  ce  double  mérite  : 

D'avoir  précisé  l'ensemble  des  troubles  sensitivo-moteurs 
qui  se  développent  à  la  suite  d'une  hémisection  de  la  moelle 
chez  les  mammifères  ; 

D'avoir  montré  que  chez  l'homme,  les  lésions,  traumatiques 
ou  autres,  qui  aboutissent  à.  une  solution  de  continuité  d'une 
moitié  de  la  moelle,  donnent  lieu  à  ces  mêmes  troubles  sensi- 
tivo-moteurs \ 

Dès  1846,  BroAvn-Séquard  avait  démontré  que  chez  les  ani- 

1.  Brown-Séquard.  —  Recherches  et  expériences  sur  la  physiologie  de  la  moelle 
épinière  (Thèse  inaugurale,  Paris,  1846).  —  De  la  transmission  des  impressions 
sensitives  dans  la  moelle  épinière  [Comptes  rendus  de  la  Société  de  biologie, 
1849,  p.  192  et  Gazette  médicale  de  Paris,  1850,  p.  159).  —  Explication  de  l'hémi- 
plégie croisée  du  sentiment  [Comptes  rendus  de  la  Société  de  biologie,  1850, 
p.  70,  et  Gazette  médicale.  1850,  p.  556).  —  Cas  de  perte  de  la  sensibilité  d'un 
côté  du  corps  et  de  perte  du  mouvement  de  l'autre  côté  [Méd.  Exp.,  1853,  p.  288). 
—  Recherches  sur  la  transmission  des  impressions  de  tact,  de  chatouillement,  de 
douleur,  etc.  [Journal  de  phgsiologie  de  l'homme  et  des  animaux,  1863,  t.  VI, 
p.  124,  232  et  581^,.  —  Recherches  sur  le  trajet  des  diverses  espèces  de  conduc- 
teurs d'impressions  sensitives  dans  la  moelle  [Archives  de  jjhgsiologie,  1868,  t,  I, 
p.  160  et  716,  et  1869,  t.  II,  p.  236  et  693). 
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maux  tels  que  le  cobaye,  le  lapin,  le  chien,  une  hémisection 
de  la  moelle  entraîne  une  paralysie  croisée  du  sentiment  et  du 
mouvement;  en  d'autres  termes,  il  avait  démontré  que  dans 
les  régions  qui  tirent  leur  innervation  du  segment  de  moelle, 
situé  au-dessous  de  la  section,  on  observe  : 

Une  'paralysie  motrice  accompagnée  criiyperesthésie,  du  côté 
où  siège  la  lésion. 

Une  anesthésie  du  côté  ojjposé  à  la  lésion. 

Tels  sont  les  éléments  fondamentaux  du  syndrome  de  Brown- 
Séquard;  ils  se  résument  dans  ces  quelques  mots  :  hémipara- 
lysie motrice  (avec  hyperesthésie)  et  hémianesthésie  croisées. 

A  côté  de  ces  éléments  fondamentaux,  il  en  est  qui,  pour 
occuper  une  place  secondaire,  n'en  doivent  pas  moins  être  pris 
en  considération.  Vous  saurez  donc  que,  dans  son  expression 
intégrale,  le  syndrome  de  Brown-Séquard  comprend  en  outre  : 

a)  Une  étroite  zone  d' anesthésie,  placée  à  la  limite  supérieure 
de  la  zone  d'hyperesthésie,  du  côté  de  la  lésion  (planche  VI.  B). 
Quelquefois,  cette  zone  d'anesthésie  est  elle-même  surmontée 
d'une  étroite  bande  d'hyperesthésie.  Inversement,  il  arrive  que, 
du  côté  opposé,  une  étroite  zone  d'hyperesthésie  confine  à  la 
limite  supérieure  de  l'anesthésie. 

b)  Du  côté  de  la  lésion,  coïncidant  avec  l'hyperesthésie 
cutanée,  un  émoussement  de  la  sensibilité  profonde,  musculaire, 
qui  peut  aller  jusqu'à  l'abolition  complète,  et  qui  fait  défaut  du 
côté  oii  siège  l'anesthésie  cutanée. 

c)  Une  exagération  des  réflexes  tendineux,  des  deux  côtés  ou 
seulement  du  côté  où  siège  la  paralysie  motrice.  On  a  aussi 
observé  l'exagération  des  réflexes  cutanés,  mais  cela  n'est  pas 
constant. 

d)  Une  paralysie  vaso-motrice  du  côté  de  la  lésion,  super- 
posée par  conséquent  à  la  paralysie  motrice;  elle  se  traduit, 
du  moins  au  début,  par  une  élévation  de  la  température  locale, 
dont  la  valeur  peut  dépasser  1°. 

e)  Enfin  on  observe  des  troubles  viscéraux,  qui  varient  avec 
le  siège,  avec  le  niveau  plus  ou  moins  élevé  de  l'hémisection,  à 
savoir  : 

De  Vinco7itinence  cVurine  et  des  matières  fécales,  en  rapport 
avec  une  paralysie  de  la  vessie  et  du  rectum;  elle  est  à  peu  près 
constante,  du  moins  au  début. 
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Quand  l'hémisection  intéresse  la  moelle  cervicale,  on  peut 
observer  des  troubles  respiratoires  d'ordre  paralytique,  la  dila- 
tation de  la  pupille  du  côté  de  la  lésion,  le  rétrécissement  de  la 
fente  palpébrale.  Ces  deux  derniers  phénomènes  traduisent  une 
paralysie  du  grand  sympathique. 


Je  viens  de  vous  rappeler  tout  ce  qui  rentre  dans  les  cadres 
du  syndrome  de  Brown-Séquard.  Je  viens  de  vous  rappeler 
tout  ce  qu'on  peut  voir  survenir  chez  un  animal  auquel  on  pra- 
tique une  hémisection  de  la  moelle,  à  des  niveaux  variables. 
Cette  expérience  est  devenue  d'exécution  courante  dans  les 
cours  de  physiologie  expérimentale;  je  m'étonnerais  que  la 
plupart  d'entre  vous  n'en  eussent  pas  été  témoins. 

Ces  mêmes  désordres,  qui  constituent  un  tout  si  caracté- 
ristique, vous  les  observez  chez  l'homme,  lorsqu'une  moitié  de 
la  moelle  est  interrompue  dans  sa  continuité,  soit  par  une 
tumeur,  —  cela  se  voit  notamment  dans  les  cas  de  gliomatose 
et  de  syringomyélie,  —  soit  par  un  foyer  de  myélite,  par  un 
foyer  d'hémorragie  (hématomyélie),  soit  par  un  foyer  de  com- 
pression extra-spinal,  soit  surtout  par  une  lésion  trauma- 
tique. 

Il  y  a  deux  ans^,  j'ai  consacré  une  de  mes  leçons  à  l'étude 
d'un  cas  oii  le  syndrome  de  Brown-Séquard  était  vraisembla- 
blement en  rapport  avec  une  gliomatose  de  la  moelle. 

Dans  le  courant  de  l'année  dernière',  je  vous  ai  entretenus 
des  rapports  de  l'hématomyélie  avec  le  syndrome  de  Brown- 
Séquard. 

Chez  le  malade  que  je  vais  vous  présenter,  le  syndrome  de 
Brown-Séquard  est  apparu,  je  vous  le  répète,  à  la  suite  d'une 
lésion  traumatique  de  la  moelle.  Je  vais  vous  narrer  son  his- 
toire, puis  je  tâcherai  de  faire  ressortir  l'intérêt  qu'offre  son 
cas  au  triple  point  de  vue  déjà  mentionné. 

1.  F.  Raymoxd.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Première  série, 
leçon  XVII,  p.  31o. 

■2.  F.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Deuxième  série.- 
p.  4*0. 
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Exemple  clinique.  —  Messsieurs,  l'homme  que  vous  voyez 
couché  sur  ce  lit  est  âgé  de  28  ans.  Son  père  et  sa  mère  vivent 
encore  et  leur  santé  ne  laisse  rien  à  désirer.  Le  malade  a  cinq 
frères  ou  sœurs,  tous  hien  portants.  11  ne  se  rappelle  pas  avoir 
fait  une  maladie  dans  son  enfance  et  durant  son  adolescence. 
Il  n'a  jamais  présenté  de  manifestation  de  nervosisme. 

A  l'âge  de  16  ans  il  est  tombé  d'un  arbre,  et  il  s'est  démis  le 
coude  droit.  A  la  suite  de  cette  chute,  il  n'a  plus  été  à  même 
de  se  servir  de  son  bras.  C'est  seulement  une  année  plus  tard 
qu'on  a  essayé  de  lui  réduire  sa  luxation.  Il  ne  semble  pas  que 
cette  tentative  ait  complètement  abouti.  Sans  doute,  le  malade 
est  redevenu  à  même  de  se  servir  de  son  membre  supérieur 
luxé.  Mais,  peu  à  peu,  un  gonflement  énorme,  très  doulou- 
reux, a  envahi  ce  membre.  Le  malade  prétend  qu'à  ce  moment-là, 
il  a  été  question  de  lui  couper  le  bras.  Finalement,  les  choses- 
ont  été  laissées  en  leur  état;  le  gonflement  s'est  dissipé,  et  le 
bras  droit  est  devenu  ce  qu'il  est  encore.  Nous  constatons 
actuellement  la  persistance  d'une  ankylose  complète  du  coude; 
l'avant-bras  est  immobilisé  en  très  légère  flexion  sur  le  bras,, 
c'est-à-dire  en  extension  presque  complète. 

Dans  les  articulations  de  l'épaule,  du  poignet  et  des  doigts, 
tous  les  mouvements  physiologiques  sont  possibles,  aussi  bien 
les  mouvements  provoqués  que  les  mouvements  spontanés;  ces 
derniers  s'exécutent  avec  vigueur. 


Arrivons  au  début  de  la  maladie  actuelle. 

X...,  au  sortir  d'un  bal,  en  Auvergne  oii  il  résidait  à  cette 
époque-là,  reçut  deux  coups  de  couteau  dans  la  région  dorsale. 
D'après  le  dire  du  médecin  qui  l'a  soigné,  la  lame  du  couteau, 
très  effilée,  de  forme  catalane,  aurait  pénétré  dans  les  chairs 
à  une  profondeur  de  5  centimètres.  Quoi  qu'il  en  soit,  la  bles- 
sure a  laissé  à  sa  suite  des  cicatrices  très  apparentes  (planche  VI, 
A');  il  nous  est  donc  possible  de  préciser  d'une  façon  très  exacte 
les  points  de  pénétration  de  la  lame.  Ainsi  que  vous  pouvez 
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VOUS  en  assurer,  l'une  des  cicatrices  est  située  immédiatement 
à  droite  de  la  ligne  médiane  du  dos,  au  niveau  de  la  VII^  vertèbre 
cervicale;  elle  a  une  direction  légèrement  oblique  de  haut  en 
bas  et  de  dehors  en  dedans.  L'autre  cicatrice  est  située  à  gauche 
de  la  ligne  médiane;  son  extrémité  se  trouve  à  2  centimètres 
de  l'intervalle  qui  sépare  les  apophyses  épineuses  de  la  VII"^  ver- 
tèbre cervicale  et  de  la  l'""  vertèbre  dorsale  ;  son  extrémité  infé- 
rieure descend  jusqu'à  3  centimètres  de  l'espace  qui  sépare  la 
P*^  de  la  IP  vertèbre  dorsale.  Il  y  a  tout  lieu  de  croire  que  le 
poumon  a  été  entamé,  car,  immédiatement  après  l'accident,  le 
malade  a  eu  une  hémoptysie.  Voici  du  reste  quelles  ont  été  les 
suites  immédiates  du  traumatisme. 

Le  malade  a  eu  la  sensation  d'un  coup  de  bâton  sec,  qu'on 
lui  aurait  porté  sur  le  dos;  à  l'instant,  il  est  tombé  en  arrière, 
il  se  trouvait  dans  l'impossibilité  de  faire  le  moindre  mouve.- 
ment.  Il  n'a  pas  positivement  perdu  connaissance;  toutefois,  il 
ne  s'est  pas  rendu  compte  de  ce  que  ses  agresseurs  s'acharnaient 
sur  lui,  à  coups  de  pied  et  de  bâton.  Les  personnes  accourues 
à  son  secours  l'ont  transporté  dans  une  pharmacie  voisine.  Au 
bout  d'une  heure,  un  médecin  militaire  est  venu  lui  donner  les 
premiers  soins. 

Le  malade  était  couvert  de  sang.  Il  se  rappelle  qu'à  ce 
moment,  il  souffrait  dans  tout  le  corps,  sauf  dans  la  tête  et 
dans  les  membres  supérieurs.  Quand  on  se  fut  mis  à  le  désha- 
biller, ses  souffrances  augmentèrent  au  point  de  lui  faire  pous- 
ser des  hurlements.  Le  malade  insiste  aussi  sur  ce  que  son 
ventre  était  énormément  gonflé,  surtout  à  droite.  Pour  calmer 
ses  douleurs,  il  promenait  les  mains  sur  l'abdomen,  preuve 
que  la  motilité  était  intacte  aux  membres  supérieurs.  Par  contre, 
les  membres  inférieurs  étaient  inertes. 

Le  lendemain  matin,  il  fallut  sonder  le  malade,  qui  n'avait 
pas  uriné  depuis  son  accident.  Cette  rétention  d'urine  a  persisté 
pendant  quinze  jours.  En  outre,  le  malade  a  souffert  d'une 
constipation  opiniâtre,  pendant  une  vingtaine  de  jours;  pour 
libérer  son  intestin,  il  a  fallu  lui  administrer  des  lavements. 

X...  ne  peut  nous  dire  si,  à  ce  moment-là,  on  a  exploré  sa 
sensibilité.  Ses  douleurs  spontanées  duraient  toujours,  les  attou- 
chements ne  les  influençaient  pas;  au  contraire,  le  moindre 
mouvement  spontané  ou  provoqué  les  exaspérait.  Aussi,  pen- 
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dant  deux  mois,  le  malade  a  maintenu  le  tronc  et  les  membres- 
inférieurs  dans  une  complète  immobilité. 

Dès  le  lendemain  de  l'accident,  X...  était  de  nouveau  en 
état  de  remuer  les  orteils  du  pied  droit;  peu  à  peu  la  motilité 
s'est  rétablie  dans  les  difFérents  segments  du  membre  inférieur, 
au  bout  de  quatre  à  cinq  jours,  il  ne  subsistait  plus  qu'un  peu 
de  raideur  de  ce  côté.  Au  contraire,  à  gauche,  la  paralysie  du 
membre  inférieur  se  maintenait  complète. 

D'autre  part  le  malade  s'est  aperçu  d'une  perte  complète  du 
sentiment  dans  la  moitié  du  tronc  et  dans  le  membre  inférieur 
droit.  De  ce  même  côté  le  pied  était  froid,  comme  glacé,  tandis 
que  le  pied  gauche,  le  pied  du  côté  paralysé,  était  brûlant. 
X...  éprouvait  toujours  de  violentes  douleurs  dans  les  membres 
inférieurs,  dans  la  moitié  gauche  du  ventre  et  de  la  portion 
inférieure  du  thorax.  Quand  on  le  sondait,  il  avait  parfaite- 
ment conscience  du  passage  de  la  sonde  dans  l'urèthre;  par 
contre  il  n'avait  pas  conscience  des  évacuations  de  matières 
fécales. 

Quatre  jours  après  l'accident,  un  médecin,  commis  par  le 
parquet  d'Espalion,  est  venu  examiner  le  malade.  Celui-ci  se  rap- 
pelle parfaitement  qu'entre  autres  constatations,  on  fit  celle 
d'une  anesthésie  complète  de  la  jambe  droite  et  d'une  hyperes- 
thésie  de  la  jambe  gauche;  ces  désordres  de  la  sensibilité 
remontaient  jusqu'à  la  deuxième  côte.  X...  se  rappelle  aussi 
que  le  médecin  porta  le  diagnostic  d'hémisection  de  la  moelle. 


Yoicl  brièvement  ce  qui  s'est  passé  dans  la  suite  : 
Au  bout  de  quinze  jours  environ,  la  rétention  d'urine  a  fait 
place  à  l'incontinence;  le  malade  s'est  mis  à  perdre  ses  urines 
sans  en  avoir  conscience.  Actuellement,  il  conserve  encore  des 
traces  de  cette  incontinence,  il  est  dans  l'impossibilité  de  rete- 
nir longtemps  ses  urines;  toutefois  il  ne  pisse  plus  au  lit. 

Au  bout  d'une  vingtaine  de  jours,  la  constipation,  tout  en 
persistant,  est  devenue  moins  opiniâtre  :  tous  les  cinq  ou  six 
jours,  le  malade  avait  une  débâcle  spontanée  mais  involon- 
taire; bref,  la  rétention  et  l'incontinence  des  matières  fécales 
alternaient. 
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Au  bout  de  quatre  semaines,  le  malade,  à  son  grand  étonne- 
ment,  s'est  aperçu  que  sa  jambe  paralysée  était,  de  temps  à 
autre  agitée  par  des  tressautements  ;  puis  il  est  redevenu  à 
même  d'exécuter  quelques  légers  mouvements  volontaires 
avec  son  membre  inférieur  gauche. 

Au  bout  de  deux  mois  environ,  il  a  commencé  à  se  lever. 
En  s'appuyant  sur  deux  cannes,  il  parvenait  à  se  traîner  un  peu, 
mais  très  péniblement;  il  lui  était  impossible  de  se  livrer  à  un 
travail  quelconque. 

*  * 

C'est  dans  ces  conditions  qu'il  s'est  décidé  à  venir  à  Paris 
vers  la  fin  de  l'année  1895,  pour  se  faire  admettre  en  traite- 
ment à  la  Salpê trière. 

Je  vais  rapidement  vous  mettre  au  courant  de  l'état  dans 
lequel  se  trouvait  le  malade,  au  mois  de  mars  1896,  époque  où 
il  a  fait  l'objet  d'un  examen  très  minutieux. 

L'état  général  de  X...  ne  laissait  rien  à  désirer;  la  station 
debout  et  la  marche  étaient  possibles,  mais  elles  exigeaient  de 
grands  efTorts  :  l'incapacité  de  travail  était  absolue. 

Une  fois  redressé,  le  malade,  les  yeux  ouverts,  pouvait  se 
tenir  d'aplomb,  sans  appui  ;  il  pouvait  rapprocher  et  écarter  les 
pieds.  Sitôt  qu'on  lui  faisait  fermer  les  yeux,  son  corps  se  met- 
tait à  décrire  de  légères  oscillations. 

Sa  démarche  était  empreinte  d'incertitude;  il  n'avançait  pas 
en  ligne  droite;  il  décrivait  une  ligne  légèrement  festonnée.  Il 
avait  de  la  peine  à  tourner  sur  lui-même.  Venait-il  à  fermer 
les  yeux,  il  se  mettait  aussitôt  à  osciller,  et  il  serait  immanqua- 
blement tombé,  si  on  ne  l'avait  pas  soutenu.  Pendant  la  déam- 
bulation,  les  différents  segments  du  membre  inférieur  droit  se 
comportaient  d'une  façon  absolument  normale.  Au  contraire 
la  jambe  gauche  se  maintenait  en  extension  sur  la  cuisse*  par 
suite,  le  malade  était  obligé  d'imprimer  un  mouvement  en  arc 
de  cercle  à  son  membre  inférieur  gauche,  pour  le  faire  avan- 
cer d'un  pas.  Pendant  ce  mouvement  en  arc  de  cercle,  la  pointe 
du  pied  gauche  se  détachait  bien  du  sol,  mais  elle  accrochait 
de  temps  en  temps.  Enfin,  de  ce  même  côté  gauche  se  manifes- 
tait une  boiterie  très  sensible. 
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Couché  sur  le  dos,  X...  pouvait  exécuter  avec  son  membre 
inférieur  droit  tous  les  mouvements  physiologiques.  De  même, 
il  soulevait  facilement  son  talon  gauche  au-dessus  du  plan  du 
lit,  mais  il  lui  était  impossible  de  maintenir  la  jambe  élevée  et 
fixe.  Celle-ci  exécutait  des  mouvements  oscillatoires  et  ne  tar- 
dait pas  à  retomber  sur  le  lit.  Puis,  les  mouvements  de  flexion 
de  la  jambe  sur  la  cuisse  étaient  très  limités  à  gauche;  ainsi, 
de  ce  côté,  le  malade  ne  parvenait  pas  à  porter  le  talon  au  con- 
tact de  la  fesse.  De  même  encore,  les  mouvements  de  flexion 
et  d'extension  du  pied  gauche  étaient  très  limités.  Par  contre, 
les  mouvements  d'abduction  et  d'adduction  étaient  conservés. 
En  somme,  les  traces  de  la  paralysie  motrice  antécédente 
subsistaient  dans  un  grand  nombre  de  muscles  du  membre 
inférieur  gauche. 

Avec  cela  le  malade  se  plaignait  d'éprouver  dans  les  deux 
jambes,  mais  dans  celle  de  gauche  principalement,  des 
secousses  et  des  crampes  de  plus  en  plus  fréquentes. 

Des  deux  côtés,  les  réflexes  rotuliens  étaient  exagérés;  des 
deux  côtés,  on  provoquait  avec  la  plus  grande  facilité  le  phéno- 
mène de  la  trépidation  spinale. 

Le  réflexe  plantaire,  aboli  à  droite,  ne  se  produisait  que 
très  faiblement  à  gauche.  De  même,  le  réflexe  crémastérien 
était  aboli  à  droite,  mais  il  était  conservé  à  gauche. 

Je  vous  ai  déjà  dit  comment  se  comportaient  les  fonctions 
de  la  vessie  et  du  rectum.  Le  malade  était  en  état  de  frigidité 
complète;  il  n'avait  que  très  rarement  des  érections. 

De  troubles  trophiques,  il  ne  paraissait  pas  en  exister;  en 
fait  de  troubles  vaso-moteurs,  on  constatait  que,  dans  l'attitude 
des  jambes  pendantes,  le  pied  gauche  devenait  plus  rapidement 
violacé  que  le  pied  droit;  c'était  le  contraire  de  ce  que  le  malade 
avait  observé  dans  les  premières  semaines  qui  ont  suivi  son 
accident. 

L'état  de  la  sensibilité,  cela  va  de  soi,  a  fait  l'objet  d'un 
examen  particulièrement  attentif.  D'une  manière  générale,  la 
sensibilité  cutanée  était  abolie  dans  toute  l'étendue  du  membre 
inférieur  droit  et  de  la  moitié  correspondante  du  thorax, 
jusqu'au  niveau  de  la  troisième  côte  en  avant,  jusqu'au  niveau 
des  cicatrices  en  arrière.  Cette  anesthésie  intéressait  à  la  fois 
les  diverses  manières  d'être  de  la  sensibilité.  Dans  la  zone  sus- 
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dite,  le  malade  était  à  la  fois  insensible  aux  impressions  tactiles, 
aux  impressions  développées  par  le  pinceau  faradique,  aux 
piqûres,  aux  applications  de  chaud  et  de  froid.  Toutefois,  vers 
les  parties  les  plus  périphériques  de  la  zone  d'anesthésie,  il  y 
avait  seulement  hypoesthésie  au  chaud,  au  froid  et  à  la  piqûre, 
tandis  que  partout,  l'anesthésie  faradique  et  l'anesthésie  tac- 
tile étaient  absolues.  D'autre  part,  la  moindre  pression  exercée 
sur  les  muscles, 
dans  la  zone  d'a- 
nesthésie super- 
ficielle, était  très 
bien  perçue  parle 
malade,  preuve 
que  l'anesthésie 
ne  s'étendait  pas 
en  profondeur, 
qu'elle  était  li- 
mitée aux  tégu- 
ments. 

Du  côté  gau- 
che, du  côté  de  la 
lésion, on  consta- 
tait de  l'hyper- 
esthésie  du  pied 
et  de  la  jambe, 
remontant  jus- 
qu'au-dessus du 
genou. 

Au  membre  supérieur  droit,  la  sensibilité  n'était  pas 
indemne  partout;  à  la  face  postéro-externe  du  bras,  on  notait 
de  l'hypoesthésie  dans  une  zone  étroite,  triangulaire,  qui  corres- 
pondait au  domaine  d'innervation  de  ramuscules  provenant 
des  S'' et  4°  intercostaux  (fig.  99). 

Le  membre  inférieur  gauche  était  le  siège  d'une  hyperes- 
thésie  très  manifeste;  celle-ci,  au  dire  du  malade,  avait  été 
beaucoup  plus  accusée. 

Enfin  le  sens  articulaire  paraissait  être  aboli  dans  les  arti- 
culations métatarso-phalangiennes,  à  gauche. 

L'examen  des  yeux,  pratiqué  par  M.  Sauvineau,  a  donné  des 


Fig.  100. 
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résultats  à  peu  près  normaux.  Les  pupilles,  également  dilatées, 
réagissaient  bien.  Il  n'y  avait  pas  de  rétrécissement  palpébral, 
ni  d'un  côté  ni  de  l'autre.  Le  fond  de  l'œil  était  normal  des 
deux  côtés,  de  même  l'acuité  visuelle.  Toutefois,  les  mouve- 
ments d'élévation  et  les  mouvements  de  latéralité  à  gauche  des 
globes  oculaires  s'accompagnaient  de  secousses  nystagmiformes. 


Actuellement  l'état  de  la  sensibilité  est  à  pende  chose  près  le 
même,  que  lors  de  notre  précédent  examen  (planche  VI,  A  et  A'). 

L'exploration  de  la  motilité  montre  qu'au  membre  infé- 
rieur droit  la  force  musculaire  est  intacte  et  puissante.  Elle 
est  notablement  affaiblie  au  membre  inférieur  gauche.  En  outre, 
les  mouvements  de  ce  membre  s'exécutent  lentement,  entravés 
qu'ils  sont  par  une  rigidité  spasmodique.  C'est  la  flexion  de  la 
jambe  sur  la  cuisse,  qui  est  le  moins  gênée.  L'exaltation  des 
réflexes  rotuliens  et  la  trépidation  épileptoïde  persistent  des 
deux  côtés;  ces  phénomènes  sont  beaucoup  plus  accentués  à 
gauche. 

Dans  la  station  debout,  le  malade  reporte  tout  le  poids  du 
corps  sur  le  membre  inférieur  droit  maintenu  en  extension 
forcée;  le  membre  inférieur  gauche  est  porté  en  avant,  en 
légère  flexion. 

Je  vais  commander  au  malade  de  rapprocher  les  pieds,  et 
de  se  tenir  debout,  en  s'appuyant  également  sur  l'un  et  sur 
l'autre.  Vous  voyez  qu'il  n'y  parvient  pas  sans  difficulté  et 
que  son  équilibre  est  très  instable.  Sitôt  qu'il  ferme  les  yeux, 
il  se  met  à  osciller,  et  il  lui  devient  impossible  de  se  tenir 
d'aplomb.  Vous  remarquerez  encore  que  dans  la  station  debout, 
la  pointe  du  pied  gauche  est  dirigée  plus  en  dehors  que  la  pointe 
du  pied  droit. 

La  station  sur  la  pointe  des  pieds  est  possible,  bien  qu'au 
prix  de  certaines  difficultés  pour  le  pied  gauche. 

La  station  sur  les  talons  est  impossible,  en  raison  de  l'impuis- 
sance du  pied  gauche.  Dans  la  flexion  dorsale,  l'axe  de  ce  pied 
ne  peut  se  rapprocher  de  l'axe  de  la  jambe,  au  delà  de  l'angle 
droit. 

Je  vais  faire  marcher  le  malade.  Vous  voyez  qu'il  avance  en 
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ligne  droite,  sans  difficulté.  N'empêche  qu'il  soulève  et  trans- 
porte son  membre  inférieur  gauche  tout  d'une  pièce,  grâce  à 
un  mouvement  de  bascule  de  bas  en  haut,  qu'il  imprime  au  bas- 
sin, de  ce  même  côté;  pendant  la  phase  de  suspension,  le 
membre  est  agité  par  un  léger  tremblement.  Vous  voyez  que 
le  malade  ramène  son  pied  gauche  à  terre,  d'un  mouvement 
brusque,  et  que  la  plante  vient  dans  toute  son  étendue  en  con- 
tact avec  le  sol. 

J'ai  fait  relever  le  tracé  de  la  démarche  du  malade,  d'après 
la  méthode  des  empreintes.  Dans  ce  tracé,  on  retrouve  tous  les 
caractères  de  la  démarche  spasmodique  :  la  longueur  du  pas 
est  diminuée  (3(3  cent,  au  lieu  de  63)  ;  l'écartement  des  pieds 
est  augmenté  (31  cent,  au  lieu  de  11).  De  même,  il  y  a  augmen- 
tation de  l'angle  formé  par  l'axe  des  pieds  avec  la  ligne  direc- 
trice :  cet  angle  est  d'environ  36**  chez  notre  malade,  au  lieu  de 
32°  qui  est  sa  valeur  normale. 

J'ajoute  que  les  mesures  prises  à  différentes  hauteurs  des 
deux  membres  inférieurs  dénotent  un  certain  degré  d'émacia- 
tion  de  la  cuisse  et  de  la  jambe  gauches. 


Vous  voilà  au  courant  de  toutes  les  circonstances  cliniques 
du  cas. 

N'avez-vous  pas  été  frappés,  Messieurs,  de  la  parfaite  res- 
semblance qui  éclate  entre  le  syndrome  présenté  par  cet  homme 
et  le  syndrome,  dont  je  vous  énumérais  tout  à  l'heure  les  élé- 
ments, qu'on  voit  survenir  à  la  suite  d'une  hémisection  de  la 
moelle,  pratiquée  sur  un  chien,  un  cobaye?  N'est-ce  pas  le  cas 
de  dire  que  l'attentat  dont  a  été  victime  cet  homme  équivaut  à 
une  véritable  expérience  de  physiologie? 

Nous  retrouvons  chez  X...,  du  côté  de  la  cicatrice,  à  gauche, 
c'est-à-dire  du  côté  où,  selon  toute  probabilité,  la  moelle  a  subi 
une  hémisection  : 

Une  hémi2:)légie  motrice; 

De  riiyperesthé.'sie  cutanée; 

De  Vanesthésie  'profonde; 

La  paralysie j)aso-motrice ; 

U  exagération  des  réflexes  tendineux. 
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Du  côté  opposé,  nous  constatons  : 

Une  anesthésie  superficielle ,  mais  complète,  qui  affecte  toutes 
les  manières  d'être  de  la  sensibililé  cutanée. 

La  conservation  de  la  sensibilité  profonde. 

Enfin  le  malade  a  eu  de  la  jiaralysie  de  la  vessie  et  du  rec- 
tum. 

Des  deux  côtés  il  présente  de  l'exagération  des  réflexes 
tendineux,  ce  qui  est  la  règle  dans  le  cas  d'une  section  incom- 
plète de  la  moelle,  d'une  section  (ou  d'une  lésion  destructive) 
qui  ne  tranche  pas  toute  l'épaisseur  de  l'organe. 


Je  me  réserve  d'examiner,  à  la  fin  de  cette  leçon,  jusqu'à 
quel  point  les  faits  de  cette  nature  peuvent  contribuer  à  faire 
la  lumière  sur  la  structure  fine  et  la  physiologie  de  la  moelle, 
et  notamment  sur  la  question  de  l'entre-croisement  des  conduc- 
teurs qui  cheminent  dans  le  névraxe.  Dès  maintenant,  je  puis 
vous  certifier  que  le  cas  de  notre  malade  constitue  en  quelque 
sorte  un  document  d'une  valeur  exceptionnelle  pour  servir  à 
l'élucidation  de  ces  questions  d'anatomie  et  de  physiologie. 
Rarement,  en  effet,  on  a  vu  le  syndrome  de  Brown-Séquard  se 
constituer  avec  une  telle  netteté,  à  la  suite  d'une  hémisection 
traumatique  de  la  moelle  chez  l'homme. 

A  ce  propos,  laissez-moi  vous  signaler  une  erreur  répandue 
i>ar  les  chirurgiens. 

Elle  consiste  à  représenter  l'iiémisection  de  la  moelle  comme 
étant  rare,  à  la  suite  d'une  blessure  par  instrument  tranchant 
de  la  colonne  vertébrale.  Parcourez  vos  traités  et  vos  manuels 
de  chirurgie,  et  vous  serez  étonnés  de  la  parcimonie  avec  laquelle 
est  étudiée  cette  question,  lorsqu'elle  n'est  point  passée  sous 
silence. 

La  vérité  est  que  les  faits  où  le  syndrome  de  Brown-Séquard 
a  été  observé,  —  avec  plus  ou  moins  de  netteté,  —  à  la  suite 
d'une  plaie  par  instrument  tranchant  du  rachis,  sont  loin  d'être 
rares. 

Or,  je  vous  le  répète,  des  conclusions  intéressantes  à  la  fois 
pour  le  clinicien,  pour  .le  médecin  légiste  et  pour  l'anatomo- 
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physiologiste  se  dégagent  de  l'étude  de  ces  faits.  C'est  la  ce  que 
je  vais  m'efForcer  de  faire  ressortir  a  vos  yeux. 

Les  questions  que  soulève  le  côté  clinique  de  cette  étude 
■sont  multiples.  La  première,  dont  vous  allez  bien  vite  saisir 
l'intérêt,  est  relative  à  l'expression  symptomatique  :  en  prin- 
cipe, chez  l'homme  victime  d'un  attentat,  comme  chez  l'animal 
utilisé  pour  une  expérience,  les  troubles  sensitivo-moteurs, 
consécutifs  à  une  hémisection  de  la  moelle,  devront  présenter 
une  extension  variable,  suivant  que  la  moelle  se  trouvera  enta- 
mée à  un  niveau  plus  ou  moins  élevé.  En  outre,  quand  l'hémi- 
•section  siège  à  certains  niveaux,  des  manifestations  surajoutées, 
—  troubles  des  fonctions  vésico-rectales,  mydriase,  dilatation 
de  la  fente  palpébrale,  troubles  locaux  de  la  sudorification  et  de 
la  calorification,  —  dont  je  vous  ai  déjà  entretenus,  pourront  se 
•superposer  aux  éléments  du  syndrome  classique. 

Voyons  donc  comment  les  choses  se  présentent  chez  l'homme. 
Pour  vous  édifier  à  cet  égard,  je  vais  passer  en  revue,  aussi 
•succinctement  que  possible,  un  certain  nombre  d'exemples 
d'hémisection  traumatique  de  la  moelle,  empruntés  à  la  patho- 
logie humaine.  Je  vais  grouper  ces  faits,  de  façon  à  dresser  une 
sorte  d'échelle  hiérarchique,  en  partant  de  ceux  où  la  moelle 
était  entamée  à  un  niveau  très  bas,  pour  passer  successivement 
à  ceux  où  l'hémisection  occupait  un  niveau  de  plus  en  plus 
élevé. 


Examen  critique  d'un  certain  nombre  d'exemples  d'hémisec- 
tion   TRAUMATIQUE   DE    LA    MOELLE    CHEZ    l'hO.MME.   A.    DaUS  UU 

premier  groupe,  je  vais  ranger  les  cas  d'hémisection  de  la 
moelle  où  les  troubles  sensitivo-moteurs  en  rapport  avec  la 
lésion  spinale  ne  dépassaient  pas,  comme  limite  supérieure,  les 
plis  inguinaux. 

Voici,  par  exemple,  une  observation  de  Reinhold^  De  tous  les 
cas  d'hémisection  de  la  moelle,  dont  j'ai  pu  prendre  connais- 
sance, c'est  celui  où  la  lésion  occupait  le  niveaii  le  plus  bas.  Le 
fait  concerne  un  homme  qui  avait  reçu  un  coup  de  couteau  dans 

1.  Reinhold.  —  Ein  Fall  von  traumatischer  Brown-Sequardscher  Làhmung. 
Jnauçfural-Dissertatioji,  Berne,  1889. 
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le  dos,  à  un  travc^rs  de  doigt  et  à  droite  de  l'apophyse  épineuse  de 
la  12^  vertèbre  dorsale.  Immédiatement  après  l'attentat,  il  pré- 
sentait de  l'anestliésie  superficielle  au  membre  inférieur  ^a2<cAe, 
et  une  paralysie  motrice  totale  du  membre  inférieur  droit,  avec 
de  l'hyperesthésie  cutanée,  de  ce  même  côté.  Unpeu  plus  tard, 
on  a  constaté  de  la  paralysie  vaso-motrice  à  droite,  et  de  l'exa- 
gération des  réflexes  rotuliens  des  deux  côtés.  Les  troubles  de 
la  sensibilité,  hyperesthésie  à  droite,  anesthésie  à  gauche,  ne 
remontaient  pas  au-dessus  du  milieu  des  cuisses. 

Au  bout  de  trois  mois,  le  malade  pouvait  de  nouveau  mar- 
cher, sans  avoir  besoin  de  s'appuyer  sur  une  canne.  Cependant 
la  force  déployée  par  la  contraction  des  muscles  primitivement 
paralysés  était  encore  minime.  Les  jointures  du  membre  infé- 
rieur étaient  rigides.  A  gauche,  la  sensibilité  n'était  pas  encore 
normale.  L'exagération  des  réflexes  subsistait  surtout  à  gauche; 
de  ce  côté  on  pouvait  provoquer  le  clonus  du  pied,  le  phéno- 
mène de  la  trépidation  spinale. 

Dans  une  observation  déjà  ancienne  de  Vignes^  l'hémisec- 
tion  de  la  moelle  siégeait  à  un  niveau  un  peu  pins  élevé.  Le 
sujet  de  cette  observation  avait  reçu  un  coup  d'épée  à  droite  de 
la  colonne  vertébrale,  entre  la  9®  et  la  10"  dorsales.  Immédiate- 
ment après,  il  s'est  trouvé  dans  l'impossibilité  de  se  tenir  sur 
ses  jambes  et  de  marcher.  Le  lendemain,  on  a  constaté  le  retour 
de  la  motilité  et  l'abolition  du  sentiment,  dans  le  membre  infé- 
rieur droit.  A  gauche,  il  y  avait  de  l'hyperesthésie  cutanée; 
l'abolition  du  mouvement  subsistait  en  grande  partie.  Les 
troubles  de  la  sensibilité  remontaient  jusque  vers  le  bassin;  le 
malade  avait  de  la  rétention  d'urine.  Au  bout  de  quatre  mois 
et  demi,  il  pouvait  de  nouveau  marcher  en  s'appuyant  sur  une 
canne.  L'anesthésie  n'avait  pas  encore  complètement  disparu  à 
droite.  Enfin,  au  bout  de  quatre  ans,  le  sujet  était  de  nouveau  en 
état  de  travailler  comme  avant  son  accident.  Sa  démarche  ne 
trahissait  rien  d'anormal. 

Une  des  observations  contenues  dans  le  mémoire  de  Brown- 
Séquard  peut  être  mise  en  parallèle  avec  la  précédente.  Elle 
se  rapporte  à  un  homme  qui  avait  été  atteint  d'un  coup  de 
sabre  entre  les  9''  et   10*^  vertèbres  dorsales,  à   3  centimètres 

1.  ViGL'Ès.  —  Plaie  de  la  moelle  épinière  dans  la  région  dorsale.  'Moniteur  des 
hôpitaux,  18oo,  n"  lOo,  p.  858. 
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environ  de  la  ligne  des  apophyses  épineuses  Q,iàâroite.  D'abord, 
la  victime  a  eu  les  deux  jambes  paralysées,  ainsi  que  de  la  réten- 
tion d'urine.  Le  lendemain,  on  a  constaté  de  Vhyperesthésie 
cutanée  à  gauche,  qui  remontait  de  la  plante  du  pied  jusqu'à  la 
crête  iliaque;  de  ce  même  côté,  la  paralysie  du  membre  infé- 
rieur subsistait,  mais  moins  complète.  A  droite,  la  sensibilité 
à  la  douleur  et  aux  impressions  thermiques  était  abolie;  l'état 
de  la  motilité  s'était  notablement  amélioré. 

Enfin,  une  observation  citée  par  Charcot*  nous  montre  éga- 
lement le  syndrome  de  Brown-Séquard  s'établissant  à  la  suite 
d'un  coup  d'épée  dans  le  dos,  qui  avait  pénétré  entre  les  9^  et 
10''  dorsales,  à  3  centimètres  à  droite  de  la  ligne  médiane;  seu- 
lement le  trajet  de  pénétration  était  dirigéjle  droite  à  gauche  et 
de  bas  en  haut,  de  telle  sorte  que,  suivant  toutes  les  apparences, 
c'est  la  moitié  gauche  de  la  moelle  qui  avait  été  entamée.  Tou- 
jours est-il  qu'après  une  première  phase  de  paralysie  complète 
des  deux  membres  inférieurs,  de  paralysie  de  la  vessie  et  du 
rectum,  le  blessé  a  présenté  de  l'hyperesthésie  à  gauche,  et  de 
l'anesthésie  à  droite,  dans  toute  l'étendue  du  membre  inférieur. 

La  paralysie  motrice  s'est  dissipée  très  rapidement  à  droite, 
beaucoup  plus  tardivement  à  gauche.  De  plus,  le  sujet  a  pré- 
senté une  arthropathie  du  genou  gauche. 

* 

*    * 

B.  Dans  un  second  groupe,  nous  allons  rencontrer  des  faits 
qui  nous  feront  assister  à  l'envahissement  du  tronc  par  les 
troubles  sensitivo-moteurs  à  disposition  croisée,  sans  participa- 
tion des  membres  supérieurs  à  ces  mêmes  troubles.  Les  faits  du 
précédent  groupe  nous  avaient  fait  remonter  jusqu'à  un  niveau 
compris  entre  les  10°  et  9°  dorsales.  Cette  fois  le  traumatisme 
rachidien  va  se  mouvoir  entre  les  limites  marquées  par  les 
espaces  intervertébraux  suivants  :  8°  et  9''  vertèbres  dorsales, 
en  bas  ;  6°  et  7''  cervicales  en  haut. 

Une  observation  de  Werner-  va  ouvrir  la  marche  aux  faits 
de  ce  groupe.  11  est  vrai  que,  dans  ce  cas,  l'expression  clinique 

1.  Charcot.  —  Arthropathies  par  lésions  de  la  moelle.  Archives  de  physio- 
logie ?iorma  le  et  pathologique,  1868,  t.  I,  p.  114. 

2.  Werner.  —  Messerstich  in  das  Ruckenmark,  etc.  Memorabilien,  1890. 
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s'est  notablement  écartée  du  schéma  du  syndrome  de  Brown- 
Séquard.  Le  sujet  avait  été  blessé  d'un  coup  de  couteau,  à  2  cen- 
timètres à  droite  de  la  ligne  médiane  du  dos,  entre  les  8'^  et 
9'^  vertèbres  dorsales.  La  blessure  avait  déterminé  une  paralysie 
du  membre  inférieur  droit;  la  peau  de  ce  membre  conservait 
sa  sensibilité  intacte.  Avec  cela,  le  malade  racontait  qu'à  droite 
il  avait  la  peau  du  ventre  engourdie  et  dure  comme  la  pierre. 
Huit  années  après  l'accident,  il  conservait  encore  une  certaine 
faiblesse  du  membre  inférieur  droit  et  un  excès  de  sensibilité 
dans  le  côté  correspondant  du  ventre.  Je  vous  ai  cité  cette  obser- 
vation dans  l'unique  but  de  vous  montrer  que  lorsque  la  moelle 
est  entamée  au  niveau  susdit,  les  troubles  de  la  sensibilité 
envahissent  la  paroi  abdominale,  ils  ne  restent  plus  cantonnés 
dans  les  membres  inférieurs. 

Dans  une  observation  relatée  par  un  auteur  danois,  Kjaer\ 
l'instrument  tranchant  a  pénétré  dans  la  région  des  6*^  et  7*^  apo- 
physes épineuses  dorsales,  à  gauche  de  la  ligne  médiane.  Une 
année  après  l'accident,  on  constatait  de  l'atrophie  et  de  la  paré- 
sie  du  membre  inférieur  gauche,  ainsi  que  l'exagération  des 
réflexes  cutanés;  à  droite  il  y  avait  de  l'hypoesthésie  dans  une 
étendue  correspondante,  sans  compter  une  zone  d'anesthésie 
contiguë  au  rebord  des  fausses  côtes,  d'une  largeur  de  trois 
travers  de  doigt. 

Dans  un  cas  relaté  par  Schultz'^  l'instrument  tranchant  avait 
pénétré  un  peu  à  droite  de  la  ligne  médiane  du  dos,  entre  les 
5'^  et  6*^  vertèbres  dorsales.  Les  premiers  symptômes  ont  consisté 
dans  une  anesthésie  cutanée  à  gauche,  dans  une  hyperesthésie 
avec  légère  parésie  motrice  à  droite,  le  tout  accompagné  de  ré- 
tention d'urine  et  d'évacuations  involontaires  de  matières 
fécales.  Le  sujet  a  été  examiné  dix-huit  mois  après  l'accident  : 
son  membre  inférieur  droit  était  un  peu  amaigri;  les  mouve- 
ments de  ce  membre  étaient  incoordonnés  et  sans  force  ;  le  sens 
musculaire  était  émoussé.  En  outre,  il  y  avait  de  V hyperesthésie 
qui  remontait  jusqu'à  une  ligne  horizontale  passant  par  la 
1"  vertèbre  dorsale;  à  sa  limite  supérieure,  cette  zone  d'hyperes- 


1.  RjAER.  —  Et  Tilfaelde  of  Brown-Sequard  Lamhed.  Hospital  Tidende,  sept. 
d890. 

2.  ScHULTz.  —  Halbseitenlâsion  des  Rûckenmarkes.  Centralblatt  fur  Nervenheil- 
kunde,  1880,  n°  13,  . 
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thésie  était  bordée  par  une  étroite  bande  d'anesthésie.  A  gauche, 
et  remontant  au  même  niveau  que  Thyperesthésie  du  côté  droit,, 
il  existait  une  zone  d'anesthésie,  bordée  en  haut  par  une  étroite 
bande  d'hyperesthésie.  Les  réflexes  tendineux  étaient  exagérés. 
Les  fonctions  de  la  vessie  et  du  rectum  étaient  redevenues  nor- 
males. 

Une  observation  de  W.  Millier-  nous  montre  une  hémisec- 
tion gaucho  de  la  moelle,  au  niveau  de  la  4*^  vertèbre  dorsale, 
donnant  lieu  aux  phénomènes  suivants  : 

Troubles  sensitivo-moteurs,  q  ni  remontaient  j  usqu'au  niveau 
du  4"  espace  intercostal,  et  représentés,  à  droite,  par  de  Fanes- 
thésie  superficielle,  à  gauche,  par  de  l'hyperesthésie  et  par  une 
paralysie  motrice.  Le  malade  a  succombé  quarante-trois  jours 
après  l'attentat;  le  fait  qu'un  fragment  de  la  lame  était  resté 
enclavé  dans  la  plaie  a  dû  avoir  de  l'influence  sur  le  dénoue- 
ment. A  l'autopsie,  on  a  trouvé  une  hémisection  gauche  de  la 
moelle,  située  à  un  demi-millimètre  au-dessus  de  l'émergence 
des  racines  postérieures  de  la  XIP  paire. 

Voici  une  observation  du  D'"  G.  d'Ail  Armi-,  à  mettre  en 
parallèle  avec  la  précédente  ;  elle  concerne  un  homme  qui  avait 
reçu  un  coup  de  couteau  à  quatre  centimètres  à  gauche  de 
l'apophyse  épineuse  de  la  4''  vertèbre  dorsale.  Immédiatement 
après  l'attentat,  le  malade  avait  présenté  une  paralysie  com- 
plète des  membres  inférieurs  et  une  paralysie  partielle  des 
membres  supérieurs.  Pendant  trois  jours,  il  a  eu  de  la  réten- 
tion d'urine  et  des  matières  fécales.  Au  bout  de  quinze  jours, 
le  blessé  était  de  nouveau  en  état  de  mouvoir  ses  membres 
inférieurs  et  sa  jambe  droite.  La  paralysie  motrice  subsistait  à 
gauche,  dans  le  membre  inférieur,  sans  anesthésie.  A  droite  il 
y  avait  de  l'anesthésie  dans  toute  l'étendue  du  membre  infé- 
rieur et  de  la  moitié  correspondante  du  tronc,  jusqu'à  la  hau- 
teur occupée  par  la  cicatrice.  Dix-huit  mois  environ  après  l'ac- 
cident,   l'anesthésie    persistait   dans    le    côté    droit,    le    sujet 

1.  w.  MuLLKR.  —  Beitriige  zw  pathologischen.  Anatomie  und  Phijsioloçjie  des 
menschlichen  Rûckenmarks.  Leipzig,  1811  (Festsclirift). 

2.  G.  D'All  Armi.  —  Halbseitige  Veiietzung  des  Rûckenmarkes.  Baijerisches 
aerztiches  Inlelligenzblatt,  187o,  n°  48. 
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pouvait  faire  d'assez  longues  courses,  mais  il  boitait;  sa  jambe 
gauche  était  atrophiée,  pendante. 

* 

Dans  un  cas  publié  par  Albrecht',  de  Vienne,  un  coup  de 
couteau  porté  un  peu  à  gauche  de  la  colonne  vertébrale,  à  la 
hauteur  de  la  3'^  vertèbre  dorsale,  a  eu  pour  suites  : 

A  gauche,  une  paralysie  motrice  de  tout  le  membre  infé- 
rieur et  un  peu  d'hyperesthésie,  avec  conservation  du  sens  mus- 
culaire, et  une  large  zone  d'anesthésie  au  tronc  s'étendant 
de  la  10®  à  la  S**  côte;  à  droite,  une  anesthésie  relative,  dans 
toute  l'étendue  du  membre  inférieur,  anesthésie  superficielle. 
Le  malade  urinait  difficilement.  Cette  dysurie  s'est  dissipée 
très  vite. 

Une  observation  publiée  par  MM.  Joffroy  et  Salmon^  se 
rapporte  également  à  un  cas  d'hémisection  de  la  moelle  au 
niveau  de  la  3''  vertèbre  dorsale,  à  5  centimètres  à  gauche  de 
la  ligne  des  apophyses  épineuses.  Indépendamment  du  syn- 
drome classique,  —  paralysie  complète  du  membre  inférieur 
gauche  avec  hyperesthésie,  élévation  notable  de  la  tempéra- 
ture locale;  hyperesthésie  prononcée,  à  droite,  intéressant  les 
différents  modes  de  la  sensibilité  et  remontant  jusqu'au  mame- 
lon, —  le  sujet  a  présenté,  peu  de  temps  après  l'attentat,  une 
arthropathie  au  genou  du  membre  paralysé,  ainsi  qu'une 
eschare  fessière,  à  gauche. 

Au  bout  de  quatre  semaines,  la  paralysie  motrice,  à  droite, 
s'était  cantonnée  dans  le  pied.  Les  troubles  de  la  sensibilité 
subsistaient  encore  quatre  années  après  l'attentat. 


Le  docteur  Enderlen%  dans  un  très  remarquable  mémoire 
sur  lequel  j'aurai  à  revenir,  a  publié  une  observation  de  syn- 

1.  Albrecht.  —  Klinische  Beitraege  zur  Nervenchirurgie.  Deutsche  ZeUschrift 
fur  Chirurgie,  1887,  t,  XXVI,  p.  473. 

2.  Joffroy  et  Salmox.  —  Plaie  de  la  moelle  épinlère,  etc.  Gazelle  médicale  de 
Paris,  1872,  n°'^  6,  7  et  8. 

3.  Enderlen.  —  Ueber  Stichverletzungen  des  Rùckenmarks.    Deutsche  Zeifs- 
ckrift  fur  Chirurgie,  1893,  t.  XL,  fasc.  3  etj,  p.  201. 


IIÉMISECTION     TRAUMATIQUE     DE     LA     MOELLE.  527 

drome  de  Brown-Séquard,  survenu  à  la  suite  d'un  coup  de  cou- 
teau porté  à  la  hauteur  de  la  2°  vertèbre  dorsale.  11  y  a, eu 
d'abord  paralysie  du  membre  inférieur  du  côté  droit  et  anes- 
thésie  du  côté  gauche,  avec  incontinence  d'urine  et  constipation 
opiniâtre.  Au  bout  de  quarante-huit  heures,  la  paralysie  mo- 
trice était  déjà  en  voie  de  rétrocession,  et  vingt-trois  jours 
après  Tattentat,  le  malade  était  en  état  de  marcher  sans  appui; 
les  mouvements  de  la  jambe  droite  étaient  un  peu  incoordonnés. 
Au  bout  de  neuf  semaines,  l'état  de  la  motilité  s'était  encore 
amélioré.  A  gauche,  l'anesthésie  persistait  en  grande  partie  ;  en 
avant,  elle  remontait  jusqu'à  une  largeur  de  main  au-dessus  de 
l'ombilic,  et  en  arrière,  jusqu'à  la  hauteur  de  la  seconde  vertèbre 
lombaire.  L'état  des  réflexes  est  à  noter  :  les  réflexes  plantaire, 
crémastérien  et  abdominal  étaient  beaucoup  plus  prononcés 
qu'à  droite,  de  ce  côté  le  réflexe  abdominal  était  même  aboli  ;  le 
réflexe  rotulien  était  exagéré  adroite,  afl'aibli  à  gauche;  la  tem- 
pérature locale  était  moins  élevée  à  la  jambe  droite  qu'à  la  jambe 
gauche. 


Charcot^  dans  ses  leçons  du  mardi,  a  raconté  en  termes 
très  pittoresques  le  cas  d'un  sujet  qui  avait  reçu  un  coup  de 
couteau  au  voisinage  des  2'^  et  3^  vertèbres  dorsales,  à  1  ou  2  cen- 
timètres à  droite  des  apophyses  épineuses.  Aussitôt  après  l'at- 
tentat, la  victime  avait  eu  le  membre  inférieur  gauche  paralysé, 
de  l'insensibilité  dans  le  membre  du  côté  opposé,  ainsi  que  de 
la  rétention  d'urine.  Lorsque  le  sujet  fut  examiné  par  Gharcot, 
huit  années  s'étaient  écoulées  depuis  l'attentat;  il  ne  subsistait 
plus  de  trace  de  la  paralysie  motrice  du  membre  inférieur 
gauche.  A  l'élévation  de  la  température  locale,  qu'on  avait 
constatée  au  début,  de  ce  même  côté,  s'était  substitué  le  phé- 
nomène inverse.  Le  membre  était  fortement  atrophié.  Le 
réflexe  rotulien  était  exagéré,  à  gauche.  A  droite  les  réflexes 
tendineux  étaient  normaux;  la  sensibilité  superficielle  était 
profondément  troublée  (dysesthésie).  Détail  important  à  noter, 
en  avant  cette  perversion  de  la  sensibilité  ne  remontait  pas  au- 

1.  CiiARCOT.  —  Leçons  du  mardi,  t.  II  p.  53. 
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dessus  du  pli  de  Faine;  en  arrière,  elle  n'arrivait  même  pas 
jusque-là. 

En  somme,  cette  observation  de  Charcot,  à  l'instar  de  celle 
d'Enderlen,  nous  fournit  des  enseignements  précieux  sur  le 
degré  d'amélioration  dont  sont  susceptibles,  chez  l'homme,  les 
troubles  sensitivo-moteurs  consécutifs  à  une  hémisection  de  la 
moelle. 

Dans  une  observation  de  Vorster*,  sur  laquelle  j'aurai  à 
revenir,  l'hémisection  de  la  moelle  siégeait  à  ce  même  niveau. 
L'expression  clinique  différait  du  syndrome  de  Brown-Séquard 
en  ce  que,  pendant  plusieurs  mois,  le  membre  inférieur  du 
côté  opposé  à  l'hémisection  est  resté  frappé  d'une  paralysie 
motrice  partielle.  Je  vous  dirai  l'explication  que  l'auteur  a 
donnée  de  cette  anomalie. 

* 

Une  observation  de  M.  Gilbert^  va  nous  renseigner  sur  les 
suites  d'un  coup  de  couteau  qui  avait  pénétré  entre  lesl''^et2''?;er- 
tèhres  dorsales,  un  peu  à  droite  de  la  ligne  médiane.  Le  len- 
demain de  l'accident,  on  a  constaté  chez  la  victime  :  à  droite, 
une  paralysie  motrice  complète  du  membre  inférieur^  un  peu 
d'exagération  des  réflexes  tendineux,  de  l'hyperesthésie  qui 
occupait  le  membre  inférieur,  le  côté  correspondant  du  ventre 
et  du  thorax,  et  qui  remontait  jusqu'au  mamelon;  —  à 
gauche,  de  l'anesthésie  remontant  jusqu'à  cette  même  limite, 
l'abolition  complète  des  réflexes  tendineux,  un  peu  d'élévation 
de  la  température  locale.  De  plus,  à  sa  limite  supérieure,, 
la  zone  d'anesthésie  était  bordée  par  une  étroite  bande  d'hy^ 
peresthésie.  De  ce  même  côté  gauche,  le  sens  musculaire  était 
émoussé.  Dès  le  second  jour  s'est  dessinée  une  amélioration  qui 
est  allée  en  s'accentuant. 

Eu  égard  au  siège  de  l'hémisection,  cette  observation  est  à 
mettre  en  parallèle  avec  celle  de  notre  malade.  Vous  vous  rap- 
pelez que  chez  ce  dernier  également  la  lame  tranchante  a  péné- 
tré au  niveau  des  1'°  et  2°  dorsales. 

1.  VoRSTER.   —    Heilung    einer   traumatischen    Rùckenmarksfistel.    Deutsche 
Zeitschrift  fur  Chirurgie,  t.  XXIX,  p.  421. 

2.  Gilbert.  —  Un  cas  d'hémilésion  de  la  moelle  épinière.  Archives  de  New  ologie 
1882,  n"  9. 
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Je  passe  très  rapidement  sur  une  observation  publiée  par 
un  auteur  italien  Burresi*,  qui  nous  montre  un  syndrome, 
sensiblement  différent  de  celui  de  Brown-Séquard,  développé 
à  la  suite  d'un  coup  de  couteau  qui  avait  pénétré  entre  la 
1'""  dorsale  et  la  7°  cervicale.  Je  note  seulement  que  le  sujet 
de  l'observation  de  Burresi  a  présenté,  indépendamment 
d'une  paraplégie  des  membres  inférieurs,  une  paralysie  du 
membre  supérieur  gauche,  sans  compter  de  l'hypoesthésie  à 
droite  et  de  l'hyperesthésie  du  côté  opposé.  Sept  mois  après 
l'accident,  la  motilité  était  en  voie  de  rétablissement  dans  le 
membre  inférieur  gauche. 

En  regard  de  cette  observation,  j'en  placerai  une  autre, 
publiée  par  Fischer-.  Ici,  l'instrument  tranchant  avait  fait  deux 
entailles  à  un  niveau  un  peu  plus  élevé  que  chez  le  sujet  de 
l'observation  précédente,  c'est-à-dire  à  gauche  de  la  colonne 
vertébrale,  entre  les  5^  et  7®  vertèbres  cervicales.  11  en  était 
résulté  une  paralysie  motrice  complète  du  membre  inférieur 
droit,  avec  hyperesthésie  de  ce  même  côté,  et  anesthésie  du 
côté  gauche,  qui  s'arrêtait  exactement  à  la  ligne  médiane  du 
corps,  en  remontant  jusqu'au  niveau  du  mamelon.  Au  début, 
le  patient  a  eu  également  une  paralysie  motrice  incomplète 
du  membre  inférieur  gauche.  Les  troubles  de  la  motilité  et 
de  la  sensibilité  se  sont  dissipés  relativement  très  vite.  Au 
bout  de  sept  mois,  cet  homme  était  complètement  rétabli,  à 
cela  près  qu'il  traînait  encore  le  pied  droit. 

En  somme,  vous  retiendrez  surtout  ce  détail,  que  les  membres 
supérieurs  n'ont  pas  été  envahis  par  les  troubles  sensitivo- 
moteurs  survenus  chez  cet  homme,  à  la  suite  de  deux  entailles 
qui  avaient  pénétré  entre  les  G'^  et  7''  vertèbres  cervicales.  Erb, 
qui  a  été  appelé  à  se  prononcer  sur  ce  cas,  a  diagnostiqué  une 
hémisection  droite  de  la  moelle  ;  la  parésie  motrice  du  membre 
inférieur  gauche  pouvait  être  attribuée  à  un  foyer  de  myélite 

1.  P.  Burresi.  —  Emisezione  a  sinistra  del  midollo  spinale.  Lo  Sperimentale 
1895,  fasc.  II.  ' 

2.  G.  Fischer.  — Eine  haibseitige  Stichverletzung  des  Rûckenmarks.  Deutsche 
Zeilsclwift  fur  Clùrurgie,  1884,  t.  XX,  fasc.  3. 
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traumatique,  ou  à  une  insulte  mécanique  des  faisceaux  pyra- 
midaux gauches. 


Les  deux  observations  dont  je  viens  de  vous  entretenir  se  pla- 
cent à  la  limite  commune  de  notre  deuxième  et  de  notre  troi- 
sième  groupe.  Elles  montrent  qu'une  lésion  traumatique,  qui 
intéresse  la  moelle  au  niveau  des  deux  dernières  vertèbres  cer- 
vicales, peut  occasionner  des  troubles  sensitivo-moteurs  du  côté 
des  membres  supérieurs,  mais  qu'il  n'en  est  pas  forcément  ainsi. 
Il  peut  se  faire  encore  qu'à  la  suite  du  traumatisme  médullaire 
les  membres  supérieurs  présentent  des  troubles  du  mouvement 
et  du  sentiment,  mais  à  titre  purement  transitoire.  Témoin  une 
observation  publiée  par  Herhold  ^  :  Le  sujet  avait  reçu  un  coup 
de  couteau,  un  peu  à  droite  de  la  6*^  vertèbre  cervicale,  à  1  cen- 
timètre de  l'apophyse  épineuse.  Il  a  eu  d'abord  les  quatre 
membres  et  la  vessie  paralysés;  mais  déjà  au  bout  d'une  quin- 
zaine de  jours  il  avait  récupéré  l'usage  de  ses  membres  supé- 
rieurs, en  même  temps  que  s'était  dissipée  la  paralysie  de  la 
vessie.  Vingt-cinq  ans  après  l'attentat,  cet  homme  a  fait  l'objet 
d'un  examen  médical  minutieux.  Il  présentait  encore  un  cer- 
tain degré  de  parésie  motrice  dans  le  membre  inférieur  droit; 
à  cette  parésie  motrice  étaient  associées  de  l'incoordination 
motrice,  de  l'exagération  des  réflexes  tendineux,  l'abolition  du 
sens  musculaire  et  une  suractivité  de  la  sudorification.  A  droite, 
on  constatait  une  anesthésie  superficielle,  qui  remontait  depuis 
la  plante  des  pieds  jusqu'au  niveau  de  la  3''  côte.  Même  limite 
supérieure  pour  l'anesthésie,  à  droite.  Aux  membres  supérieurs, 
tout  se  réduisait  à  une  certaine  exagération  des  réflexes  ten- 
dineux, à  droite  également. 

A  cette  observation,  on  peut  opposer  celle  d'un  auteur  alle- 
mand, GaschP,  qui  nous  montre  qu'une  hémisection  de  la 
moelle,  siégeant  au  même  niveau  (G'^  vertèbre  cervicale,  à 
gauche),  peut  occasionner  des  troubles  sensitivo-moteurs  aux 
quatre  membres,  également  durables  aux  membres  supérieurs 

1.  Herhold.  —  Ueber  einen  Fall  vonBrown-Sequard'scherHalbseitenverletzung 
des  Rûckenmarks.  Deutsche  medicin.  Wochensclivift,  1894,  nM,  p.  9. 

2.  Gaschl.  —  Aerztlicher  Localverein.  Nûrnberg,  6  avril  1893. 
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et  aux  membres  inférieurs  :  hyperesthésie  et  paralysie  motrice 
à  gauche;  hyperesthésie  à  droite,  sans  compter  une  paralysie 
de  la  vessie,  et  des  érections  intermittentes.  Circonstance  à 
noter  :  au  membre  supérieur  gauche,  les  muscles  du  groupe  Erb 
(deltoïde,  biceps,  brachial  interne,  long  supinateur)  avaient 
conservé  leurs  fonctions  en  partie  ou  en  totalité.  Enfin,  dix- 
huit  mois  après  l'attentat,  le  malade  était  de  nouveau  en  état 
de  marcher  sans  trop  de  peine;  il  traînait  un  peu  la  jambe 
gauche.  La  main  gauche  serrait  avec  moins  de  force  que  la 
droite  ;  l'abduction  du  pouce  était  impossible.  L'hyperesthésie 
persistait  à  droite. 


C.  Un  troisième  groupe  comprend  les  cas  oîi,  en  raison  du 
niveau  auquel  la  moelle  se  trouve  entamée,  l'envahissement 
des  membres  supérieurs  par  les  troubles  du  mouvement  et  du 
sentiment  est  un  fait  obligatoire.  Il  en  est  ainsi,  chaque  fois  que 
l'hémisection  siège  au-dessus  du  niveau  de  la  6"  cervicale.  Les 
observations  qu'il  me  reste  à  passer  en  revue  vont  vous  édifier 
à  cet  égard. 

En  voici  d'abord  une,  publiée  il  y  a  près  de  trente  ans,  par 
un  auteur  allemand,  Richter.  Le  sujet  avait  reçu  un  coup  de 
couteau  dans  la  nuque,  entre  les  S°  et  6^*  vertèbres  cervicales,  à 
1  centimètre  à  droite  des  apophyses  épineuses.  Deux  jours 
après  l'attentat,  le  syndrome  de  Brown-Séquard  existait  en 
plein  :  à  droite,  paralysie  motrice  complète  du  membre  infé- 
rieur, parésie  du  membre  supérieur,  rétablissement  de  la  moti- 
lité  dans  les  muscles  du  thorax  et  de  la  paroi  abdominale,  qui 
participaient  à  la  paralysie  tout  au  début,  enfin  hyperesthésie. 
A  gauche,  anesthésie  des  deux  membres  et  du  tronc,  qui 
remontait  jusqu'au  cou,  et  dont  l'intensité  allait  en  décroissant 
de  bas  en  haut.  Avec  cela,  la  vessie  était  paralysée. 

Je  crois  devoir  souligner  l'amélioration  rapide  qu'on  a 
observée  dans  ce  cas;  au  bout  de  six  semaines,  les  troubles  sen- 
sitivo-moteurs  ne  subsistaient  plus  qu'à  l'état  de  traces. 

Nous  retrouvons  la  même  expression  symptomatique  et  la 
même  évolution,  dans  une  observation  de  Brown-Séquard.  Elle 
concerne  également  un  cas  d'hémisection  de  la  moelle,  consé- 
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eutive  à  un  coup  de  tranchant,  porté  à  droite  des  5*^  et  6°  vertèbres 
cervicales.  Immédiatement  après  l'attentat,  le  membre  inférieur 
a  été  frappé  d'une  paralysie  totale,  et  le  membre  supérieur  d'une 
paralysie  partielle  ;  les  muscles  du  côté  droit  de  l'abdomen  et 
du  thorax  participaient  à  la  paralysie,  de  même  que  la  vessie  et 
le  rectum.  De  ce  même  côté  droit,  la  peau  était  le  siège  d'une 
hyperesthésie  très  manifeste,  tandis  qu'à  gauche,  on  constatait 
une  anesthésie  superficielle  qui  remontait  jusqu'au  cou.  Au 
bout  de  dix-huit  mois,  la  régression  des  troubles  sepsitivo- 
moteurs  était  très  avancée. 

Une  observation  de  Beck  *  nous  fait  remonter  un  peu  plus 
haut,  en  même  temps  qu'elle  va  nous  faire  assister  à  l'entrée  en 
scène  des  manifestations  symptomatiques  d'une  paralysie  du 
grand  sympathique  cervical.  Le  sujet  avait  reçu  un  coup  de  cou- 
teau dans  la  nuque,  à  la  hauteur  de  l'apophyse  épineuse  de  la 
4"  vertèbre  cervicale.  Il  s'était  affaissé  incontinent.  A  vrai  dire, 
chez  lui  le  syndrome  de  Brown-Séquard  ne  s'est  pas  montré 
avec  sa  netteté  habituelle  :  au  tronc  et  aux  membres,  on  a  sim- 
plement constaté  de  l'hypoesthésie  dans  le  côté  gauche;  à  droite, 
la  sensibilité  était  normale,  aussi  bien  que  la  motilité.  Le  côté, 
intéressant  de  cette  observation,  c'est  la  constatation  d'un  rétré- 
cissement de  la  fente  palpébrale,  à  gauche,  avec  chute  de  la 
paupière  supérieure  et  rétrécissement  de  la  pupille.  En  outre,  on 
a  constaté  du  ralentissement  du  pouls  (au-dessous  de  40),  de  la 
gêne  respiratoire,  et  une  élévation  de  la  température  superfi- 
cielle, du  côté  paralysé. 

Le  sujet  est  mort  le  quatrième  jour;  l'autopsie  a  démontré 
l'existence  d'une  hémisection  gauche, qui  intéressait  la  presque 
totalité  des  cordons  antérieur  et  postérieur;  le  cordon  latéral 
était  à  peine  touché. 

N'allez  pas  croire  qu'une  hémisection  de  la  moelle,  lors- 
qu'elle siège  au  niveau  indiqué,  ou  plus  haut,  se  traduira  for- 
cément par  des  symptômes  de  paralysie  du  sympathique  cer- 
vical. Voici,  par  exemple,  une  observation  de  M.  Delmas-,  qui 

1.  Beck.  —  Ueber  Verletzung  der  Wirbelsaule  unddes  Rûckenmarks.  Vlrchow's 
Archiv,  1879,  t.  7o,  fasc.  2,  p.  207.  . 

2.  Delmas.  —  Contribution  à  l'étude  des  localisations  spinales.  Archives  géné- 
rales de  médecine,  1887,  t.  1,  p.  653. 
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réalise  les  mêmes  circonstances  de  siège  que  la  précédente: 
plaie  pénétrante  par  instrument  tranchant,  à  la  hauteur  et  au 
niveau  de  la  ¥  vertèbre  cervicale.  Or,  dans  ce  cas,  les  troubles 
consécutifs  se  sont  réduits  à  une  paralysie  motrice  du  côté 
gauche,  paralysie  transitoire.  M.  Delmasa  conclu  que  l'hémisec- 
tion  médullaire  intéressait  uniquement  le  cordon  latéral,  du 
côté  gauche. 


Voici  maintenant  deux  observations  qui  nous  font  rentrer 
dans  le  schéma  classique  du  syndrome  de  Brown-Séquard.  Dans 
l'une  et  l'autre,  les  symptômes  dénotant  la  paralysie  du  sympa- 
thique cervical  ont  fait  défaut,  à  peu  de  chose  près,  malgré  que 
l'instrument  tranchant  eût  atteint  la  moelle  à  un  niveau  com- 
pris entre  les  3''  et  4°  vertèbres  cervicales.  La  première  a  été 
publiée  par  un  médecin  autrichien,  Vuceti'.  Deux  jours  après 
l'attentat,  les  suites  du  traumatisme  consistaient  dans  une 
paralysie  incomplète  des  membres  et  dans  un  émoussement 
de  la  sensibilité  musculaire  du  côté  gauche,  le  tout  juxtaposé 
aune  anesthésie  superlicielle  du  côté  droit.  Circonstance  à  noter, 
la  vessie  et  le  rectum  fonctionnaient  normalement. 

L'autre  observation  a  été  publiée  par  un  assistant  du  pro- 
fesseur Erb,  le  D'"  Hoffmann,  de  Heidelberg^;  elle  concerne  un 
homme  de  50  ans,  chez  lequel,  sept  jours  après  l'attentat,  on  a 
constaté  une  paralysie  motrice  des  membres  du  côté  droit,  à 
laquelle  participait  la  moitié  correspondante  du  diaphragme.  Le 
membre  inférieur  gauche  était  le  siège  d'une  anesthésie  qui 
s'étendait  au  membre  supérieur  droit.  Enfin  il  y  avait  égale- 
ment paralysie  de  la  vessie,  sans  compter  que  l'oreille  droite 
était  plus  chaude  et  plus  rouge  que  la  gauche. 


Dans  une  observation  publiée  par  Borntrœger^,  les  troubles 
sensitivo-moteurs,  survenus  à  la  suite  de  deux  coups  de  cou- 

1.  VccETi.  — Beitrag  zur  unilateralen  spinalenLœsionmit  Brown-Sequard'scher 
Krankheit.  Allgemelne  Wiener  medicin.  Zeitung,  1892,  n°  10. 

2.  Hoffmann.  — 3  Fœlle  voiiBrown-Sequard'scher  Laehmung.  Deutsclies  Archiv 
fur  klin.  Medicin,  1886,  t.  XXXVIII,  fasc.  6,  p.  387  (ohs.  III). 

3.  BoRNTRvKGER.    —    Ilalbseiteiilâsion   des    Rûckenmarks.    Deutsche    medicin. 
Wochenschrift,  1890,  n°  4,  p.  1016. 
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teau,  ayant  pénétré,  l'un  entre  les  2°  et  3"  cervicales,  l'autre 
entre  la  3''  et  la  4'',  intéressaient  exclusivement  le  côté  droit. 
En  cela  le  cas  s'écarte  donc  du  schéma  classique.  Je  ne  vous 
mentionne  cette  observation  que  parce  que  la  paralysie  motrice 
s'est  doublée  d'une  atrophie  qui  intéressait  les  muscles  des 
membres  de  la  moitié  correspondante  du  thorax  et  de  l'abdo- 
men, et  surtout  parce  qu'aux  troubles  sensitivo-moteurs  s'asso-. 
ciaient  une  élévation  de  la  température  locale  à  la  face,  ainsi 
que  du  rétrécissement  pupillaire. 

Dans  une  observation  de  Nolte^,  la  moelle  a  été  touchée  au 
même  niveau,  c'est-à-dire  entre  les  apophyses  épineuses  des  2*' 
et  3*^  vertèbres  cervicales.  Quinze  jours  après  l'attentat,  on  a 
constaté  une  paralysie  et  une  atrophie  du  membre  inférieur 
gauche,  à  laquelle  étaient  superposés  de  l'hyperesthésie  super- 
ficielle et  un  émoussement  de  la  sensibilité  musculaire.  A 
droite,  on  constatait  une  anesthésie  qui  remontait  jusqu'au  cou. 
Dans  la  suite,  les  troubles  moteurs  se  sont  notablement  amendés» 
Je  note  qu'au  début,  le  malade  avait  eu  de  la  rétention  d'urine. 


D.  Enfin,  dans  un  quatrième  et  dernier  groupe,  je  vais  ran- 
ger les  faits  oîi  l'hémisection  médullaire  intéressait  la  partie 
tout  à  fait  supérieure"du  névraxe.  Nous  connaissons  aujourd'hui 
un  nombre  relativement  considérable  de  faits  de  ce  genre. 

Voici,  par  exemple,  une  observation  publiée  il  y  a  plus  de 
vingt  ans,  par  Riegel-,  de  Berlin;  elle  peut  se  résumer  dans  ces 
quelques  mots  :  à  la  suite  d'un  coup  de  couteau  qui  avait  péné- 
tré dans  le  côté  droit  de  la  nuque,  à  6  centimètres  au-dessous 
de  la  protubérance  occipitale  externe,  on  avait  constaté  chez  la 
victime  :  à  droite,  la  paralysie  de  tous  les  muscles  du  squelette, 
cou  et  tête  exceptés,  une  hyperesthésie  qui  remontait  jusqu'à 
la  hauteur  de  la  2^  côte,  de  l'exagération  des  réflexes,  une  élé- 
vation de  la  température  locale,  appréciable  dans  le  creux 
axillaire;  à  gauche,  de  l'anesthésie  superficielle,  dont  la  limite 
supérieure  correspondait   à    celle  de  l'hyperesthésie   du   côté 

1.  NoLTE. — Brown-Sequard'sche  Halbseitenlâsion.  Inaiigiiral-Bissertation,  1887. 

2.  RiEGEL.  —  Ein  Fall  von  halbseitiger  Verletzung  des  Rûckenmarks.  Berliner 
klin.  Wochenschrift,  1873,  n»  18,  p.  208. 
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opposé,  un  peu  de  rétrécissement  de  la  pupille,  une  faiblesse 
relative  du  pouls  radial.  Je  note  encore  que  le  sujet  de  cette 
observation  se  plaignait  beaucoup  d"un  tremblement  qui  agitait 
ses  membres  paralysés,  sous  l'influence  de  la  moindre  excitation 
superficielle;  par  moments,  ce  tremblement  se  généralisait  à 
tout  le  corps. 


Dans  une  observation  déjà  ancienne  de  Brown-Séquard,  une 
paralysie  complète  du  membre  supérieur  droit,  accompagnée  de 
phénomènes  de  paresthésie  dans  le  membre  inférieur  corres- 
pondant, et  une  anesthésie  de  tout  le  côté  gauche  se  sont  mon- 
trées à  la  suite  d'une  blessure  par  instrument  tranchant,  qui 
siégeait  à  la  partie  postérieure  et  latérale  de  la  nuque,  immé- 
diatement au-dessous  de  l'occiput.  Détail  à  noter,  dès  le  quatrième 
jour,  la  parésie  du  membre  inférieur  droit  s'était  dissipée. 

Dans  une  observation  de  RûhP,  l'amélioration  subséquente 
a  porté  sur  les  troubles  sensitifs  et  sur  les  troubles  moteurs.  A 
vrai  dire,  l'expression  clinique,  dans  son  ensemble,  diff"érait 
assez  notablement  du  syndrome  de  Brown-Séquard,  A  la  suite 
d'une  blessure  par  un  instrument  tranchant  qui  avait  pénétré 
entre  l'occipital  et  l'atlas,  à  droite  de  la  ligne  médiane,  on  avait 
constaté  :  une  paralysie  motrice  et  une  anesthésie  de  tout  le 
côté  gauche;  une  paralysie  motrice  du  côté  droit,  et  une  anes- 
thésie de  la  main  de  ce  même  côté,  sans  compter  de  la  stran- 
gurie  et  une  constipation  opiniâtre.  Déjà  au  bout  de  quatre 
semaines,  la  sensibilité  était  rétablie  dans  le  côté  gauche,  et  la 
motilité  était  en  voie  de  rétablissement,  aux  doigts  de  la  main 
gauche  et  au  membre  supérieur  droit.  Au  bout  de  quelques 
mois,  l'anesthésie,  à  gauche,  avait  fait  place  à  de  l'hyperesthé- 
sie;  de  ce  même  côté,  on  constatait  de  l'exagération  des  réflexes, 
de  la  parésie  motrice,  un  certain  degré  d'aff'aiblissèment  de  la 
contractilité  faradique,  et  un  abaissement  de  la  température 
locale. 

Dans  une  observation  de  Vix-,  on  relève  encore  les  deux 

1.  iluHL.  —  Ueber  halbseitige  Verlelzurip-  des  Rûrkenmarckes.  Inaiir/ural-Disser- 
tation.  Vurzburg,  1873. 

2.  Vix.  —  Correspondenzblatt  der  cerztlichen  Vereine  iiiiRheinland,  1874.  n"  14. 
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mêmes  particularités  :  amélioration  considérable  des  troubles 
sensitivo-moteurs  survenus  à  la  suite  d'un  coup  de  couteau  qui 
avait  pénétré  à  3  centimètres  au-dessous  et  à  2  centimètres  en 
dedans  et  à  gauche  de  la  protubérance  occipitale  externe; 
expression  clinique  notablement  différente  du  syndrome  de 
Brown-Séquard.  En  effet,  le  lendemain  de  l'attentat,  on  avait 
constaté,  dans  le  côté  ci?'oit,  une  abolition  partielle  du  sentiment, 
superposée  à  une  paralysie  motrice  des  membres;  les  troubles 
du  sentiment  consistaient  dans  un  engourdissement  de  tout  le 
côté  paralysé,  et  dans  une  hyperesthésie  très  prononcée  au 
membre  inférieur  et  aux  doigts  de  la  main.  En  fait  d'autres 
manifestations,  on  notait  un  certain  degré  de  ptosis  et  de  myosis 
à  droite,  une  sudorification  exagérée  dans  le  côté  gauche  de  la 
face,  sans  compter  la  rétention  d'urine.  Ainsi  que  je  vous  le 
disais  à  l'instant,  une  amélioration  très  franche  est  survenue 
dans  l'état  du  malade.  Effectivement  la  sensibilité  est  redevenue 
normale;  les  muscles  du  bras  et  de  la  cuisse  ont  récupéré  leur 
intégrité  fonctionnelle.  Il  est  vrai  que  cinq  années  après  l'at- 
tentat, le  sujet  avait  le  membre  supérieur  droit,  les  muscles  de 
l'épaule,  du  dos,  de  la  hanche  atrophiés.  Il  ne  marchait  qu'à 
grand'peine,  en  traînant  le  pied  droit.  Il  se  servait  difficilement 
de  son  bras  droit,  et  il  ne  pouvait  faire  mouvoir  les  doigts  de  la 
main  droite. 

Pour  en  finir,  avec  cette  énumération  de  faits,  voici  deux 
observations  où  l'existence  d'une  hémisection  de  l'extrémité 
supérieure  de  la  moelle  a  été  confirmée  par  l'autopsie. 

La  première  de  ces  deux  observations  a  été  publiée  par 
Weiss*.  L'instrument  tranchant,  un  couteau  de  poche,  avait 
pénétré  entre  l'atlas  et  l'occipital.  Immédiatement  après  l'atten- 
tat, la  victime  avait  eu  tout  le  côté  droit,  y  compris  la  nuque, 
paralysé  ;  cette  paralysie  du  mouvement  se  doublait  d'une  hyper- 
esthésie superficielle,  d'une  anesthésie  profonde  et  d'une  élé- 
vation de  la  température  locale.  Les  muscles  du  côté  droit  de 
la  face  étaient  contractures,  la  pupille,  rétrécie,  ne  réagissait 

1.  R.  Weiss.   —  Beitraege  zur  Casuistik.   Arc/iiv  fur    klin.   Chirurgie,   1877, 
t.  XXI,  fasc.  1,  p.  226. 
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plus.  A  gauche,  tout  se  réduisait  à  de  l'anesthésie  cutanée.  La 
mort  est  survenue  le  cinquième  jour,  du  fait  d'une  pneumonie 
hypostatique.  L'autopsie  a  démontré  qu'il  y  avait  eu  section  de 
la  moitié  droite  de  la  moelle. 

L'autre  observation,  publiée  par  Albanese^  concerne  un 
homme  de  26  ans,  qui  avait  reçu  un  coup  de  tranchant  dans  la 
région  massetérine  du  côté  gauche;  il  était  tombé  comme  une 
masse  inerte,  sans  connaissance.  Lorsqu'on  eut  réussi  à  arrêter 
l'hémorragie  artérielle  qui  se  faisait  par  la  plaie,  on  constata 
l'existence  d'une  paralysie  du  côté  gauche;  seule  la  moitié  droite 
du  thorax  participait  aux  excursions  respiratoires.  De  ce  même 
côté  gauche,  il  y  avait  de  l'hyperesthésie  cutanée;  à  droite  il  y 
avait  de  l'anesthésie  superficielle,  qui  ne  respectait  que  la  moi- 
tié correspondante  de  la  tête  et  de  la  partie  supérieure  du  cou. 
En  outre,  le  malade  a  eu  de  la  rétention  d'urine. 

Je  note  que  le  vingt-septième  jour  après  l'attentat,  la  para- 
lysie motrice  était  en  voie  de  rétrocession  dans  le  membre  infé- 
rieur gauche.  Un  peu  plus  tard,  le  malade  a  succombé  au  tétanos. 
L'hémisection  siégeait  à  3  centimètres  au-dessous  du  bec  du 
calamus  scriptoriiis,  elle  intéressait  toute  la  moitié  gauche  de  la 
moelle,  à  l'exception  de  la  moitié  interne  du  cordon  antérieur. 
Elle  empiétait  sur  la  moitié  droite;  de  ce  côté,  le  cordon  pos- 
térieur et  une  moitié  du  cordon  latéral  étaient  divisés. 


1.  Albakese.  —  Grave  ferita  di  coltello  del  inidollo  spinale.  Gazetla  cliir.  dî 
Palermo,  1879,  n°=  1  et  2. 


XXIX 

SUR    UN    CAS    D'HÉMISECTION   TR  AU  M  AT  IQUE 
DE   LA   MOELLE 

(SYNDROME   DE   BROWN-SÉQUARD)i 

(Suite)\ 


Sommaire.  —  Retour  sur  la  précédente  leçon  :  dans  les  cas  d'hémisection  trau- 
matique  chez  l'homme,  l'expression  clinique  est  susceptible  de  réaliser  quatre 
types  principaux. 

Phénomènes  de  compression;  déductions  pratiques.  —  Dans  les  premières  heures 
qui  suivent  une  hémisection  traumatique,  les  phénomènes  de  compression 
peuvent  prédominer  sur  les  symptômes  de  l'hémisection;  dangers  possibles 
d'une  hémostase  intempestive.  —  Dans  certaines  circonstances  spéciales,  une 
intervention  chirurgicale  précoce  peut  s'imposer. 

Pronostic.  —  La  question  de  pronostic  se  double  d'une  question  de  médecine 
légale.  —  Une  hémisection  de  la  moelle  met  rarement  la  vie  en  péril;  réserves 
à  faire  quand  la  lésion  intéresse  le  segment  supérieur  du  rachis.  —  Une 
hémisection  de  la  moelle  n'implique  pas  des  troubles  paralyticfues  forcément 
irréparables.  —  Nécessité  de  prendre  en  considération  l'âge  de  la  victime  ; 
exemple  d'hémisection  traumatique  chez  des  sujets  en  pleine  période  de  crois- 
sance. —  A  un  âge  plus  avancé,  la  réparation  fonctionnelle  peut  aboutir  à  un 
état  qui  exclut  toute  impotence.  —  Comment  on  peut  concilier  cette  évolution 
avec  l'idée  qu'on  se  fait  de  l'irréparabilité  d'une  lésion  traumatique  des  centres 
nerveux. 
Physiologie  pathologique.  —  Explication  du  mécanisme  de  production  des  prin- 
cipaux éléments  du  syndrome  de  Brown-Séquard  :  a)  Paralysie  motrice 
directe  ;  elle  est  des  plus  faciles  à  expliquer,  d'après  notre  conception  actuelle 
de  la  voie  motrice.  —  b)  Atiesthe'sie  croisée.  Les  données  anatomiques  que 
nous  possédons,  relativement  à  l'organisation  de  la  voie  sensitive,  s'harmonisent 
mal  avec  la  production  d'une  hémianesthésie  croisée  à  la  suite  d'une  hémisec- 
tion de  la  moelle.  —  Rôle  vraisemblable  des  collatérales  croisées  ;  comment  il 
faut  concevoir  le  trajet  des  impressions  tactiles  dans  la  moelle.  —  Désaccord 
entre  les  données  de  la  clinique  et  les  données  de  l'anatomie,  relatives  au 

1.  Leçon  du  27  novembre  1894. 
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trajet  des  fibres  sensitives  dans  la  moelle.  —  Hypothèse  qui  s'impose  pour 
lever  le  désaccord.  Schéma  susceptible  de  rendre  compte  des  deux  principaux 
éléments  du  syndrome  de  Brown-Séquard.  —  Une  autre  manière  de  concilier 
les  choses  consiste  à  voir  dans  Fhémianesthésie  croisée  un  phénomène  d'inhi- 
bition. —  c)  Hi/peresthésie  directe.  Elle  est  très  facile  à  expliquer.  —  d  Exa- 
gération des  réflexes  tendineux  du  côté  de  la  lésion.  Elle  est  attribuable  à  une 
rupture  des  communications  entre  la  moitié  correspondante  de  la  moelle  et  le 
cervelet. 


Messieurs, 

Je  crois  vous  avoir  édifiés,  vendredi  dernier,  sur  la  sympto- 
matologie  de  l'hémisection  traumatique  de  la  moelle  chez 
rhomme.  Vous  avez  acquis  cette  conviction  qu'à  quelque  niveau 
que  soit  entamée  la  moelle,  presque  toujours,  quand  il  y  a  lieu 
de  soupçonner  l'existence  d'une  hémisection,  l'expression  cli- 
nique est  dominée  par  ce  double  trait  fondamental:  hémipara- 
lysip  motrice  (avec  hyperesthésie)  et  hémianesthésie  superficielle 
croisées,  la  paralysie  motrice  siégeant  du  côté  de  la  lésion.  Les 
autres  éléments  du  syndrome  de  Bro-^'u-Séquard  offrent  déjà 
moins  de  constance,  dans  les  cas  d'hémisection  traumatique  de 
la  moelle,  chez  l'homme. 

D'autre  part,  considérés  au  point  de  vue  de  l'extension  des 
troubles  sensitivo-moteurs,  les  faits  que  j'ai  passés  en  revue 
peuvent  se  ramener  à  quatre  types  : 

1°  Dans  un  premier  type,  la  paralysie  motrice  est  limitée  au 
membre  inférieur,  du  côté  de  l'hémisection  ;  les  troubles  de 
la  sensibilité  ne  remontent  pas  jusqu'à  la  racine  des  membres 
inférieurs:  c'est  ce  qui  se  voit  quand  la  moelle  est  entamée  au 
niveau  des  vertèbres  dorsales  inférieures,  en  deçà  de  la  9". 

2°  Dans  un  second  type,  la  paralysie  motrice  et  les  troubles 
sensitifs  remontent  au-dessus  de  la  racine  des  membres  infé- 
rieurs, ils  empiètent  plus  ou  moins  sur  le  tronc  ;  c'est  ce  qui  se 
voit  quand  l'hémisection  intéresse  la  moelle  à  un  niveau  qui 
correspond  aux  vertèbres  dorsales  moyennes  et  supérieures. 

3°  Un  troisième  type  comprend  les  cas  où  les  membres 
supérieurs  et  le  thorax  participent  aux  troubles  sensitivo-mo- 
teurs ;  cette  éventualité  se  trouve  réalisée  quand  la  moelle  est 
entamée  à  un  niveau  situé  au-dessus  de  la  6'^  vertèbre.  En  ce 
cas,  on  observe  assez  souvent,  mais  non  toujours,  des  manifes- 
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tations  en  rapport  avec  une  paralysie  du  grand  sympathique 
cervical  et  du  nerf  phrénique. 

4°  J'ai  rangé  dans  une  quatrième  et  dernière  catégorie,  les 
cas  où  l'hémisection  intéressait  la  moelle  dans  sa  partie  supé- 
rieure, immédiatement  au-dessous  de  la  protubérance  occipitale- 
Dans  ces  cas-là,  les  troubles  sensitifs  et  les  troubles  moteurs- 
envahissent  toute  une  moitié  du  corps,  nuque  et  cou  compris, 
et  jusqu'à  la  face. 


Phénomènes  de  compression;  déductions  pratiques.  —  Il  est 
un  point,  relatif  au  côté  clinique  de  la  question,  qui  mérite  de 
fixer  notre  attention  ;  au  nombre  des  faits  que  je  vous  ai  exposés,, 
il  s'en  trouve  oii  les  troubles  sensitivo-moteurs  consécutifs  au 
traumatisme  différaient  sensiblement  du  syndrome  de  Brown- 
Séquard,  dans  leur  ensemble  ou  dans  leurs  détails.  Pour  ces 
faits-là,  qui  du  reste  constituent  une  faible  minorité,  et  pour 
lesquels  le  contrôle  d'une  autopsie  a  fait  défaut,  il  y  aurait  lieu 
de  se  demander  si  l'hémisection  de  la  moelle  a  eu  lieu  effecti- 
vement. Mais  ce  n'est  pas  là  le  point  qui  me  préoccupe  pour 
l'instant.  Il  en  est  un  autre,  sur  lequel  je  désire  appeler  votre 
attention  :  c'est  que,  dans  un  cas  d'hémisection  traumatique  de- 
la  moelle  chez  l'homme,  le  syndrome  de  Brown-Séquard  peut 
ne  se  constituer  qu'au  bout  d'un  certain  temps,  alors  qu'au  début 
nous  voyons  prédominer  une  paraplégie  motrice,  voire  une 
tétraplégie. 

Qu'est-ce  à  dire?  Qu'au  début,  dans  les  premières  heures 
qui  suivent  le  traumatisme,  les  phénomènes  de  compression 
peuvent  prédominer  sur  les  symptômes  de  l'hémisection. 

Dans  ces  conditions,  vous  pouvez  observer  une  paralysie 
motrice  qui  occupe  les  deux  côtés.  Or  la  bilatéralité  de  la  para- 
lysie motrice,  qui  pourrait  vous  faire  douter  de  l'existence 
d'une  hémisection,  est  un  effet  de  compression,  et  cette  com- 
pression est  elle-même  l'effet  d'une  suffusion  sanguine  des 
méninges,  ou  d'une  formation  de  caillots  sanguins  dans  le 
canal  rachidien.  Je  vous  ai  déjà  parlé  de  la  conclusion  pratique 
qui  se  dégage  de  cette  notion  :  appelés  à  donner  vos  soins  à  un 
sujet  atteint  d'une  blessure  par  instrument  tranchant  qui  a 


HÉMISECTION'     TRAUMATIQUE     DE     LA     MOELLE.  541 

entamé  un  côté  du  rachis,  vous  devez  vous  imposer  comme 
règle  de  ne  point  intervenir  d'une  façon  intempestive  sous  pré- 
texte de  faire  l'hémostase.  Si,  comme  c'est  le  cas  habituel, 
l'hémorragie  n'est  pas  trop  profuse,  laissez  saigner.  Agir  autre- 
ment, barrer  la  voie  au  sang  qui  s'écoule,  en  suturant  la  plaie, 
ce  serait  faire  courir  au  blessé  les  risques  d'une  aggravation. 


Il  y  a  cependant  des  exceptions  à  cette  règle.  Des  symptômes 
graves  de  compression  peuvent  se  produire  sans  que  vous 
interveniez  :  ils  peuvent  même  légitimer  ou  réclamer  une  inter- 
vention opératoire. 

Je  vous  en  citerai  comme  preuve,  une  des  observations  con- 
tenues dans  le  mémoire  de  Neumann'.  Elle  concerne  un  homme 
qui  avait  reçu  un  coup  de  couteau  à  la  nuque  ;  il  s'était 
affaissé  aussitôt.  Le  barbier  de  l'endroit,  appelé  auprès  du  blessé, 
le  fit  asseoir  sur  un  banc  et  lui  appliqua  des  compresses  im- 
bibées d'eau  froide  sur  la  plaie.  Le  blessé  fut  ensuite  examiné 
par  un  médecin,  qui  sonda  la  plaie;  celle-ci  avait  une  profon- 
deur de  5  centimètres,  elle  était  située  à  la  nuque,  un  peu  à 
gauche  de  la  ligne  médiane.  Le  patient  était  faible  sur  ses 
jambes,  mais,  soutenu  par  des  aides,  il  put  se  rendre  à  pied  chez 
lui;  on  lui  appliqua  un  pansement  antiseptique.  Le  lendemain, 
il  avait  les  deux  membres  inférieurs  paralysés;  la  paralysie 
motrice  se  doublait  d'une  anesthésie.  11  se  plaignait  d'avoir  les 
membres  supérieurs  lourds  et  engourdis,  et  il  fut  incapable  de 
signer  le  procès-verbal  d'enquête.  On  se  trouva  dans  la  néces- 
sité de  le  sonder,  car  il  avait  de  la  rétention  d'urine,  depuis  la 
veille.  Le  soir,  la  paralysie  du  sentiment  avait  envahi  les 
membres  supérieurs,  le  malade  avait  de  plus  en  plus  de  peine 
à  les  mouvoir.  Peu  d'instants  après,  cet  homme  succomba 
aux  suites  d'un  œdème  pulmonaire.  L'autopsie  a  fait  constater 
l'existence  d'une  hémisection  de  la  moelle,  siégeant  à  droite,  à 
la  hauteur  de  la  3°  vertèbre  cervicale,  dont  l'apophyse  épineuse 
avait  été  tranchée;  la  partie  latérale  de  la  vertèbre  avait  été 
également  entamée.  Entre  le  canal  vertébral  et  les  méninges, 

1.  Neuma.xx.  —  Loc.  cit.,  p.  S02. 
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le  tissu  cellulaire  était  infiltré  de  sang;  au  niveau  de  la  k^  ver-' 
tèbre  cervicale  et  sur  le  côté  gauche,  il  s'était  formé  un  dépôt 
de  sang  caillé.  D'après  Neumann,  la  compression  exercée  sur  la 
moelle,  par  le  sang  épanché,  rendait  compte  de  ce  que  l'expres- 
sion clinique  avait  été  celle  d'une  section  complète  du  névraxe. 
Enfin,  le  siège  de  l'hémisection  (renflement  cervical)  expliquait 
la  participation  de  l'appareil  respiratoire  à  la  paralysie;  en 
effet,  une  section,  pratiquée  à  ce  niveau,  doit  intéresser  les  fibres 
qui,  du  noyau  respiratoire  du  nerf  vague,  se  rendent  au  phré- 
nique. 

Pour  en  revenir  à  la  question  que  je  soulevais  à  l'instant, 
Neumann  s'est  demandé  si,  chez  ce  malade,  une  intervention 
chirurgicale  n'eût  pas  été  indiquée?  Peut-être  la  résection  de 
l'arc  vertébral  entamé,  suivie  d'une  hémostase  pratiquée  selon 
toutes  les  exigences  de  l'antisepsie  moderne,  eût-elle  sauvé  là 
vie  au  patient? 

* 
*    * 

Pronostic.  —  Somme  toute,  des  faits  que  j'ai  passés  en 
revue  se  dégage  cette  conclusion  :  Quand  une  hémisection 
n'intéresse  pas  la  moelle  à  un  niveau  voisin  de  son  extrémité 
supérieure,  elle  met  rarement  la  vie  du  blessé  en  péril. 

Me  voilà  conduit  à  vous  parler  du  pronostic.  Or,  en  l'espèce, 
la  question  de  pronostic  se  double  d'une  question  de  médecine 
légale. 

En  présence  d'un  de  vos  semblables  qui  vient  d'être  vic- 
time d'un  attentat,  et  qui  porte  dans  le  dos  une  blessure  par 
instrument  tranchant,  située  latéralement  de  la  ligne  des  apo- 
physes épineuses,  de  telle  sorte  que  vous  avez  tout  lieu  de  soup- 
çonner une  hémisection  de  la  moelle,  vous  aurez  d'abord  à  vous 
prononcer  sur  le  pronostic  quoad  vitam.  Cette  question  met  en 
cause  votre  réputation  de  praticien.  Or,  par  ce  que  je  viens  de 
vous  dire^  vous  devez  comprendre  que  vous  vous  exposerez  à 
commettre  une  erreur,  si  vous  vous  laissez  guider  exclusive- 
ment par  la  haute  idée  que  nous  sommes  enclins  à  nous  faire  de 
l'importance  fonctionnelle  de  la  moelle.  Ne  vous  hâtez  pas  de 
représenter  la  victime  comme  vouée  à  une  mort  certainei 
Tenez  compte,  avant  tout,  du  niveau  plus  ou  moins  élevé  de 
l'hémisection  : 
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Si  la  lésion  intéresse  le  segment  supérieur  du  rachis,  faites 
des  réserves,  surtout  s'il  existe  des  phénomènes  de  paralysie 
respiratoire;  représentez  une  issue  fatale  comme  vraisemblable, 
mais  non  comme  certaine. 

Si  la  lésion  siège  au-dessous  de  la  5®  vertèbre  cervicale,  le 
blessé  a  les  meilleures  chances  de  s'en  tirer,  à  condition  qu'il 
ne  tombe  pas  entre  les  mains  d'un  opérateur  empressé  de  faire 
de  la  chirurgie  médullaire  quand  même. 

Voilà  donc  un  premier  point  réglé. 


Une  fois  le  danger  de  mort  rapide  écarté,  vous  pouvez  être 
appelés  à  vous  prononcer  sur  le  sort  ultérieur  de  la  victime, 
non  pas  seulement  comme  médecin  de  la  famille,  mais  comme 
médecin  légiste.  En  ce  cas,  vous  ne  vous  trouverez  pas  seule- 
ment en  présence  d'une  victime,  mais  aussi  en  présence  d'un 
coupable  qu'attend  un  châtiment  plus  ou  moins  sévère,  suivant 
ce  que  vous  prononcerez.  Or,  ici  encore,  vous  pouvez  être  en- 
traînés à  des  appréciations  pronostiques  trop  pessimistes,  si  vous 
en  êtes  réduits  à  juger  a  priori.  En  effet,  vous  risquez  de  nou- 
veau de  vous  tromper  grossièrement,  si  vous  vous  représentez 
les  choses  ainsi:  Un  homme,  qui  a  la  moitié  de  la  moelle  sec- 
tionnée, est  un  homme  paralysé  pour  le  restant  de  ses  jours. 
Non  pas.  Les  faits  que  je  vous  ai  énumérés  vous  ont  déjà  édifiés 
sur  ce  qu'une  pareille  appréciation  a  d'excessif.  La  vérité  est 
celle-ci  :  dans  la  très  grande  majorité  des  cas,  une  améliora- 
tion progressive,  plus  ou  moins  rapide,  se  produit  dans  les 
troubles  sensitivo-moteurs  consécutifs  à  une  hémisection  trau- 
matique  de  la  moelle.  Cette  amélioration  peut  aller  jusqu'à  la 
guérison  définitive.  Aussi  bien,  il  est  rare  que  la  victime  de 
l'attentat  soit  vouée  à  une  incapacité  absolue  et  définitive  de 
travail. 


Au  surplus,  il  y  aura  lieu  de  tenir  compte  de  l'âge  de  la  vic- 
time au  moment  de  l'attentat.  Il  est  clair  que  plus  la  victime 
est  jeune,  plus  il  y  a  lieu  de  craindre  des  arrêts  de  développement 
dans  les  parties  paralysées. 
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Pour  achever  de  vous  édifier  sur  le  sort  des  victimes  de 
semblables  attentats,  je  vais  vous  entretenir  de  deux  faits  que 
j'extrais  du  mémoire  de  Neumann,  déjà  cité. 

L'un  de  ces  faits  concerne  un  jeune  homme  qui  avait  reçu 
un  coup  de  couteau  dans  le  côté  droit  du  dos,  à  3  centimètres 
de  la  colonne  vertébrale,  au  niveau  de  la  crête  de  l'omoplate. 
Une  grande  quantité  de  sang  s'était  échappée  de  la  plaie,  qui 
avait  une  largeur  de  1  centimètre  et  une  profondeur  de  5  cen- 
timètres. Le  malade  était  tombé  sans  connaissance.  On  le 
transporta  chez  lui.  Quand  il  eut  repris  ses  sens,  il  ne  pouvait 
plus  remuer  la  jambe  droite  ;  de  plus,  ce  membre  le  faisait 
iDeaucoup  souiîrir.  Ce  cas,  soit  dit  en  passant,  offre  un  intérêt 
exceptionnel,  parce  qu'il  a  fait  l'objet  d'examens  répétés,  éche- 
lonnés sur  un  intervalle  de  temps  de  près  de  trois  années.  Il  nous 
fournit  donc  des  indications  précises  sur  la  question  de  pronos- 
tic, que  je  suis  en  train  d'envisager. 

Le  malade  fut  transporté  à  l'hôpital  et  examiné  une  première 
fois  ]e  18  mai  1887,  six  jours  après  l'accident.  Voici,  succincte- 
ment, les  résultats  de  ce  premier  examen  : 

A  droite,  les  mouvements  passifs  du  membre  inférieur 
étaient  libres  ;  les  mouvements  volontaires  étaient  supprimés; 
la  sensibilité  était  émoussée;  l'excitabilité  galvanique  des  nerfs 
était  diminuée. 

A  gauche,  il  y  avait  de  l'hyperesthésie  au  niveau  du  membre 
inférieur  et  de  la  moitié  correspondante  du  ventre. 

Le  malade  urinait  lentement,  avec  une  certaine  difficulté  ; 
mais  cette  dysurie  s'est  dissipée  dans  la  suite. 

Un  peu  plus  tard,  la  paralysie  du  mouvement  subsistait  à 
droite;  elle  intéressait  dans  une  mesure  prépondérante  les 
muscles  rotateurs  de  la  cuisse;  il  existait  toujours  un  peu 
d'hypoesthésie  de  ce  côté,  et  un  peu  d'hyperesthésie  à  gauche. 
De  plus,  le  membre  inférieur  droit  était  fortement  amaigri.  En 
raison  de  cette  atrophie,  le  malade  fut  soumis  à  un  traitement 
par  l'électricité. 

Le  18  août  de  la  même  année,  l'atrophie  musculaire  du 
membre  inférieur  droit  s'était  dissipée.  La  paralysie  motrice  et 
les  troubles  de  la  sensibilité  subsistaient  tels  qu'avant. 

1.  Neumann.  —  Ueber  Rûckenmarksverletzungen  durch  Stich.  Virchow's  Archiv, 
1890,  t.  122,  fasc.  3,  p.  496. 
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Le  7  octobre,  on  constatait  une  aggravation  dans  l'état  du 
malade,  en  ce  sens  que  l'atrophie  musculaire  s'était  reproduite  ; 
à  droite,  le  pourtour  de  la  cuisse  mesurait  6  centimètres  de 
moins  et  le  mollet  4  centimètres  de  moins  qu'à  gauche.  La  rota- 
tion en  dehors  du  membre  inférieur  droit  s'était  accentuée;  la 
déviation  du  bassin,  en  bas  et  à  droite,  sautait  aux  yeux.  Le 
patient  ne  pouvait  plus  se  servir  de  son  membre  inférieur 
droit;  la  cuisse  et  la  hanche  étaient  fixées  en  flexion  légère. 

Enfin,  le  24  décembre  1889,  par  conséquent  trente  et  un  mois 
après  l' accident ,  on  constatait  une  légère  amélioration  dans  l'état 
du  malade.  Celui-ci  pouvait,  non  sans  peine,  se  tenir  debout 
et  marcher,  grâce  surtout  au  port  d'un  appareil  orthopédique 
qui  lui  maintenait  le  genou.  Il  conservait  toujours  un  certain 
degré  d'atrophie  du  membre  inférieur  droit;  en  outre,  de  ce 
côté,  les  os  avaient  subi  un  retard  dans  leur  développement.  A 
droite,  on  constatait  un  affaiblissement  des  réflexes  tendineux 
et  cutanés,  et  un  certain  degré  d'anesthésie  galvanique.  En 
somme,  quoique  le  sujet  fût  redevenu  à  même  de  travailler  de 
son  métier  de  tourneur,  il  n'en  devait  pas  moins  être  considéré 
comme  frappé  d'une  infirmité  incurable. 


L'autre  cas,  relaté  par  Neumann,  est  encore  plus  instructif 
au  point  de  vue  de  l'appréciation  du  pronostic,  en  raison  de  la 
durée  d'observation  ;  il  peut  se  résumer  ainsi  : 

Un  jeune  homme  de  19  ans  est  blessé  d'un  coup  de  couteau 
dans  le  dos.  La  blessure,  d'une  longueur  de  2"™, 5,  béante, 
se  trouvait  située  au  niveau  de  l'apophyse  épineuse  de  la 
6°  vertèbre  dorsale.  Immédiatement  après  l'accident,  on  a  con- 
staté une  paralysie  motrice  de  la  jambe  gauche,  et  une  anesthésie 
dans  toute  l'étendue  du  membre  inférieur  droit,  ainsi  qu'une 
rétention  d'urine  et  de  matièi'es  fécales,  qui  a  persisté  pendant 
quatre  mois  environ.  En  même  temps  que  les  fonctions  de  la 
vessie  et  du  rectum  se  sont  rétablies,  le  membre  inférieur 
gauche  a  récupéré  une  partie  de  sa  capacité  fonctionnelle. 
L'anesthésie,  au  membre  inférieur  droit,  ne  s'est  dissipée  que 
lentement.  A  la  suite  d'un  traitement  par  l'électricité,  qu'il  a 
subi  dans  le  service  d'Erb,  à  Heidelberg,  le  malade  était  de  nou- 
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veau  en  état  de  marcher.  Il  ne  présentait  pas  d'atrophie  muscu- 
laire. Somme  toute,  l'incapacité  de  travail  n'a  duré  que  six 
mois. 

Le  patient  avait  23  ans,  lorsqu'il  fut  examiné  pour  la  dernière 
fois.  Son  état  général  était  excellent.  Il  ne  présentait  pas  le 
moindre  trouble  intellectuel.  Il  n'était  pas  sujet  aux  douleurs, 
même  à  l'occasion  des  changements  de  temps.  La  vessie  et  le 
gros  intestin  fonctionnaient  normalement.  Les  mouvements  des 
membres  supérieurs  et  du  tronc  s'effectuaient  avec  une  parfaite 
régularité.  Le  sujet  pouvait  faire  des  marches  de  deux  heures, 
même  sur  un  sol  glissant,  mais  la  fatigue  était  prompte  à  sur- 
venir. En  examinant  les  membres  inférieurs,  le  raccour- 
cissement de  l'une  des  jambes  frappait  à  première  vue  :  le 
malade  boitait  un  peu,  et  il  avait  la  colonne  vertébrale  déformée  ; 
le  segment  dorsal  était  convexe  à  droite,  et  le  segment  lombaire 
convexe  à  gauche.  En  outre,  le  membre  inférieur  gauche  était 
amaigri.  A  la  mensuration,  ce  membre  a  été  trouvé  plus  court 
de  1  centimètre  environ  que  le  droit,  et  d'une  épaisseur  moindre 
que  son  congénère.  On  constatait  encore  quelques  vagues 
troubles  de  la  sensibilité. 

Vous  êtes  maintenant  à  même  de  vous  faire  une  idée  exacte 
de  ce  qui  peut  advenir  des  suites  d'une  hémisection  traumatique 
de  la  moelle,  à  une  période  de  la  vie  où  la  croissance  n'est  pas 
encore  terminée.  Passé  ce  terme,  la  réparation  fonctionnelle 
peut  progresser,  au  point  d'aboutir  à  un  état  qui  exclut  toute 
impotence  proprement  dite. 

Soit  dit  en  passant,  on  a  prétendu  que  dans  les  cas  d'hémi- 
section  traumatique  de  la  moelle,  les  troubles  sensitifs  étaient 
plus  prompts  à  se  dissiper  que  les  troubles  moteurs.  L'inverse 
s'observe  parfaitement,  le  cas  de  notre  malade  en  est  une  preuve. 


Voilà  donc  une  notion  solidement  établie  sur  les  faits  :  Les 
suites  d'une  hémisection  traumatique  de  la  moelle  ont  une  ten- 
dance à  s'améliorer  progressivement,  jusqu'à  disparaître  dans 
bien  des  cas.  A  ce  propos,  une  question  a  dû  se  poser  à  vous. 
Gomment,  avez-vous  dû  vous  dire,  une  pareille  évolution  est-elle 
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conciliable  avec  l'idée  qu'on  se  fait  généralement  de  Firrépa- 
rabilité  d'une  lésion  traumatique  des  centres  nerveux? 

Messieurs,  voilà  une  question  embarrassante,  à  laquelle, 
dans  l'état  actuel  de  nos  connaissances,  il  m'est  impossible  de 
vous  faire  une  réponse  satisfaisante.  Elle  se  rattache  à  une 
autre  question  qui  est  encore  fort  controversée,  celle  de  la  régé- 
nération des  éléments  nerveux,  à  la  suite  d'une  désorganisation 
partielle  de  ces  éléments  par  une  lésion  traumatique.  Je  serais 
entraîné  trop  loin,  si  j'essayais  de  vous  donner  une  idée  tant 
soit  peu  exacte  des  nombreuses  recherches  entreprises  pour 
élucider  cette  question.  Vous  trouverez  l'énumération  des  prin- 
cipaux travaux  qui  s'y  rapportent,  dans  les  Etudes  de  chirurgie 
médullaire,  de  M.  A.  Ghipault'.  S'ilenest,  parmi  vous,  qui  dési- 
rent approfondir  cette  question,  ils  trouveront  largement  de 
quoi  satisfaire  leur  curiosité,  dans  le  remarquable  mémoire 
d'Enderlen-.  que  je  vous  ai  déjà  cité.  Au  surplus,  Enderlen  a 
contribué  par  des  recherches  personnelles  à  l'élucidation  de  ce 
problème  de  la  régénération  des  éléments  nerveux.  Les  résultats 
qu'il  annonce  peuvent  se  résumer  dans  ces  trois  propositions  : 

1°  Si  tant  est  qu'une  régénération  se  fasse  dans  la  moelle,  à  la 
suite  d'un  traumatisme^  elle  porte  exclusivement  sur  les  éléments 
de  lanévroglie  et  sur  les  éléments conjonctif s;  les  cylindres-axes 
et  les  cellules  ganglionnaires  n'y  participent  nullement. 

2°  Une  partie  des  troubles  consécutifs  à  une  lésion  trauma- 
tique de  la  moelle  est  imputable  à  une  tuméfaction  des  éléments 
nerveux  dans  les  parties  avoisinantes. 

3°  La  restauration  fonctionnelle,  qu'on  observe  à  la  suite 
d'une  hémisection  traumatique  de  la  moelle,  est  précisément 
imputable  à  la  résolution  de  cette  tuméfaction  ;  mais  elle  est 
atlribuable,  pour  une  autre  partie,  à  ce  que  des  fibres  conduc- 
trices, restées  intactes,  suppléent  dans  leurs  fonctions  celles  qui 
ont  été  atteintes  par  l'hémisection. 


Physiologie   pathologique.  —  Il  me  reste  à  envisager  un 
dernier  côté  de  cette  question  complexe  de  l'hémisection  trau- 

1.  A.  Chipault.  —  Études  de  chirurgie  médullaire.  Paris,  1893,  p.  207. 

2.  Enderlen.  —  Loc.  cit. 
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matique  de  la  moelle,  le  côté  anatomo-physiologiqiie.  Je  vais 
examiner  successivement  jusqu'à  quel  point  nos  connaissances 
actuelles  en  matière  d'anatomie  des  centres  nerveux  sont  à 
même  de  nous  rendre  compte  de  la  paralysie  motrice  directe,  de 
l'hémianesthésie  croisée,  de  l'hyperesthésie  directe  et  de  l'exa- 
gération des  réflexes  tendineux  du  côté  de  la  paralysie  motrice, 
qu'on  observe  dans  les  cas  d'hémisection  de  la  moelle. 


*    * 


Ecorce.  céré^bvcLLc' 


a.  Paralysie  motrice  directe.  —  La  paralysie  qui  se  pro- 
duit du  côté  de  la  lésion  est  des  plus 
faciles  à  expliquer.  En  effet,  une 
hémisection  droite  de  la  moelle  in- 
terrompt le  faisceau  pyramidal  de 
ce  même  côté.  Or  les  fibres  qui 
composent  ce  faisceau  pyramidal 
conduisent  les  incitations  motrices 
que  les  centres  psycho-moteurs  pro- 
jettent sur  les  muscles. 

Les  cylindres-axes  de  ces  fibres 
représentent  des  prolongements  des- 
cendant des  cellules  psycho-motrices 
(fig.  101).  Par  leurs  arborisations 
terminales,  ils  vont  se  mettre  en  rap- 
port avec  les  grosses  cellules  mo- 
trices des  cornes  antérieures  de  la 
moelle.  De  chacune  de  ces  cellules 
motrices  part  le  long  prolongement 
cylindraxile  d'une  fibre  nerveuse 
motrice;  ce  prolongement  aboutit 
à  une  fibre  musculaire. 

Un  coup  d'oeil  jeté  sur  la  figure 
ci-jointe  vous  fera  immédiatement 
comprendre  qu'une  hémisection  de 
la  moelle  entraînera  nécessairement 
une  paralysie  motrice  du  même  côté, 
dans  les  parties  innervées  par  les  racines  spinales  situées 
au-dessous  de  la  section.  Cette  figure  vous   donne  une   idée 
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d'ensemble  de  la  voie  motrice,  qui,  vous  vous  le  rappelez  sans 
doute,  se  réduit  en  dernière  analyse  à  deux  neurones  super- 
posés : 

Un  neurone  central  Ne,  dont  le  corps  cellulaire  est  repré- 
senté par  une  cellule  pyramidale  cps  de  la  zone  psychomotrice 
de  l'écorce  cérébrale,  et  dont  le  prolongement  cylindraxile, 
représenté  par  une  fibre  pyramidale,  s'entre-croise  au  niveau  du 
bulbe,  pour  se  terminer  dans  la  corne  antérieure  du  côté 
opposé,  sous  forme  d'une  arborisation  terminale  qui  enlace 
une  grosse  cellule  motrice. 

Un  neurone  périphérique  Np,  dont  le  corps  cellulaire  Cm 
est  représenté  par  une  des  grosses  cellules  motrices  des  cornes 
antérieures,  et  dont  le  prolongement  cylindraxile  sort  de  la 
moelle  avec  une  racine  antérieure,  pour  aboutir  à  un  muscle, 
du  même  côté. 


* 

*       : 


b.  Hémianesthésie  croisée.  —  Pour  l'explication  de  l'hémi- 
anesthésie  croisée,  nous  nous  trouvons  en  présence  de  données 
anatomiques  beaucoup  moins  nettes  que  celles  qui  m'ont  servi 
à  rendre  compte  de  la  paralysie  motrice  qui  se  développe  du 
côté  de  riiémisection.  Les  difficultés  viennent  de  ce  que  nous 
ne  sommes  pas  encore  bien  fixés  sur  le  lieu  et  le  mode  d'entre- 
croisement de  la  voie  sensitive.  Pour  bien  me  faire  comprendre, 
il  importe  que  je  vous  rappelle  des  données  anatomiques  que 
j'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  exposer. 

La  voie  sensitive,  à  l'instar  de  la  voie  motrice,  peut  se 
ramener,  somme  toute,  à  deux  neurones  superposés. 

Un  neurone  central  Ne  (fig.  101),  dont  le  corps  cellulaire  est 
représenté  par  une  cellule  du  noyau  de  Burdach  B,  ou  du  noyau 
de  GoU  G. 

Un  neurone  périphérique  Np,  dont  le  corps  cellulaire  c  est 
compris  dans  un  ganglion  spinal.  De  ce  corps  cellulaire  part 
un  prolongement,  qui  se  bifurque  presque  aussitôt  après  sa  nais- 
sance. Une  des  branches  de  bifurcation  a  équivaut  au  prolon- 
gement protoplasmique  du  neurone;  elle  gagne  la  périphérie 
et  se  met  en  rapport  avec  les  cellules  épitliéliales  de  la  peau 
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et  des  muqueuses.  L'autre  branche  de  division  h  équivaut  au  pro- 
longement cylindraxile  du  neurone  ;  elle  va  concourir  à  former 

une  racine  postérieure, 
et  elle  pénètre  dans  la 
moelle  avec  celte  racine. 

Or,  une  fois  qu'elle  a 
pénétré  à  une  certaine 
profondeur  de  la  sub- 
stance blanche  de  la 
moelle,  ^'suivant  une  di- 
rection légèrement  obli- 
que, cette  fibre  radicu- 
laire  se  bifurque  à  son 
tour  en  Y.  Elle  donne 
ainsi  naissance  à  deux 
branches  terminales, 
l'une  descendante^  l'autre 
ascendante,  qui  toutes 
deux  suivent  un  trajet 
longitudinal. 

La  branche  descen- 
dante est  toujours  très 
courte. 

La  branche  ascen- 
dante peut  avoir  une  lon- 
gueur variable  : 

Soit  qu'elle  se  re- 
courbe non  loin  de  sa  nais- 
sance, pour  aller  se  perdre 
dans  la  substance  grise; 

Soit  qu'elle  remonte 
jusque  dans  le  bulbe, 
pour  se  terminer  dans  le 
noyau  de  Burdach  B  ou 
dans  le  noyau  de  GoU  G, 
sous  forme  d'une  arbori- 
sation terminale; 
Soit  qu'elle  pénètre  dans  la  substance  grise,  à  tout  autre 
niveau  compris  entre  ces  points  extrêmes. 
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* 
*    * 


N'allez  pas  croire  que  la  transmission  centrifuge  des 
impressions  sensitives  venues  de  la  périphérie  se  fasse  exclu- 
sivement par  la  voie  de  ces  branches  longitudinales,  en  lesquelles 
se  subdivisent  les  fibres  radiculaires  postérieures.  Chacune  de 
ces  branches  émet  des  collatérales,  dont  la  connaissance  nous 
est  venue  des  remarquables  travaux  de  Ramon  y  Cajal.  Ces 
collatérales  se  déta- 
chent, à  angle  droit, 
des  branches  longitu- 
dinales qui  leur  don- 
nent naissance. 

Le  dessin  que  voici 
(fîg.  103)  vous  donne 
une  représentation  ob- 
jective de  cette  dispo- 
sition. Or  les  collaté- 
rales semblent  jouer 
un  rôle  considérable, 
pour  ne  pas  dire  pré- 
pondérant, dans  la 
transmission  des  im- 
pressions sensitives 
à  travers  la  moelle. 
Leur  destination, 
leurs  points  d'abou- 
tissement   si    vous     voulez^    sont    d'ailleurs    très   variables. 

Dans  une  de  ses  plus  récentes  publications^,  Ramon  y  Cajal 
a  donné  une  description  très  circonstanciée  des  collatérales  sen- 
sitives, qui  émanent,  ainsi  que  je  viens  de  vous  le  dire,  des 
branches  ascendantes  et  descendantes  de  bifurcation  des  fibres 
radiculaires  postérieures. 

Parmi  ces  collatérales,  il  distingue  en  première  ligne  : 

a)  \L^'à  collatérales  pour  la  commissure  jjostérieure  ;  après  avoir 

1.  Ramon  y  Cajal.  —  L'anatomie  fine  de  la  moelle  épinière,  in  :  Atlas  der  patlio- 
logischen  Histologie  des  Nerverisy stems,  veà\§iviYOQ.y .  Babes.IY  Lieferung.  Berlin, 
189S,  p.  13. 
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franchi  la  ligne  médiane,  elles  se  ramifient  dans  le  foyer  ou 
centre  de  la  corne  postérieure  du  côté  opposé.  Je  les  appellerai, 
'dans  ce  qui  va  suivre,  les  collatérales  sensitives  croisées. 
Viennent  ensuite  : 

b)  Les  collatérales  pour  le  foyer  de  la  corne  postérieure  du 
même  côté  ;  ce  sont  probablement  les  plus  nombreuses  d'après,. 
Gajal. 

c)  Les  collatérales  longues  ou  réflexes  motrices,  qui  se  ter- 
minent par  des  arborisations  péricellulaires,  dans  le  foyer 
moteur  de  la  corne  antérieure. 

et)  Enfin  d'abondantes  collatérales  ramifiées  dans  la  substance 
grise  centrale  et  dans  la  partie  interne  de  la  base  de  la  corne 
postérieure  du  même  côté. 


Si  nous  mettons  ces  données  anatomiques  en  parallèle  avec 
le  fait  que  nous  tenons  à  la  fois  de  F  expérimentation  et  de  la 
clinique  :  apparition  d'une  hémianesthésie  croisée,  à  la  suite 
dune  hémisection  expérimentale  ou  traiimatique  de  la  moelle, 
une  conclusion  s'en  dégage  impérieusement,  c'est  la  suivante  : 

Lés  collatérales  du  premier  groupe,  les  collatérales  sen- 
sitives, QUI  subissent  la  décussation  dans  la  commissure  posté- 
rieure, NON  seulement  SUFFISENT  A  ASSURER  LA  TRANSMISSION  DES 
impressions  SENSITIVES  A  TRAVERS  LA  -MOELLE,  MAIS,  SEULES,  ELLES 
SONT    CHARGÉES    DE    CETTE  TRANSMISSION. 

Soit,  en  effet,  une  hémisection  qui  intéresse  la  moitié  droite 
de  la  moelle  en  ab  (fig.  104).  Les  lignes  que  vous  voyez  dessi- 
nées en  noir  représentent  des  fibres  radiculaires  postérieures 
irradiantes  FRS,  avec  leurs  branches  de  bifurcation  ascendantes 
b.cL  et  descendantes  b.d.  De  ces  branches  de  bifurcation  se 
détachent  des  collatérales  col;  sur  ce  dessin,  elles  sont  représen- 
tées par  des  lignes  noires  plus  fines.  Je  n'ai  fait  représenter 
que  des  collatérales  du  premier  groupe,  des  collatérales  croi- 
sées, qui  se  rendent,  à  travers  la  commissure  postérieure,  dans 
la  corne  postérieure  du  côté  opposé. 

Là,  elles  se  résolvent  en  arborisations  terminales,  qui  se 
mettent  en  rapport  avec  les  prolongements  p  d'une  cellule  cor- 
donale  c;  ces  prolongements  sont  représentés  par  des  lignes 
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pointillées.  On  peut  donc  se  figurer  ainsi  le  trajet  d'une  im- 
pression sensitive  venue  de  la  périphérie  : 

Cette  impression  chemine  le  long  d'une  fibre    radiculaire 


COTE 
GAUCHE 


Hémisection 


F.R.S/ 


F.R.S. 


Hémianesthésie 


Hypé-resthésie 


FiG.  104. 


FRS  ;  elle  gagne  la  collatérale  col,  qui  la  transporte  dans  l'autre 
moite  de  la  moelle,  en  E.  Là,  elle  impressionne  la  cellule  cor- 
donale  c,  et  elle  se  propage  de  bas  en  haut,  dans  la  moelle,  le 
long  du  prolongement  cylindraxile  jo  de  cette  cellule  cordonale. 
On  conçoit,  dès  lors,  que  dans  le  cas  d'une  hémisection  a  b, 
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intéressant  la  moitié  droite  de  la  moelle,  les  impressions  sen- 
sitives  (tactiles)  qui  arrivent  de  la  moitié  droite  du  corps,  par 
les  fibres  radiculaires  FRS,  au-dessous  de  la  ligne  a  b,  que  ces 
impressions,  dis-je,  trouvent  à  continuer  leur  route  dans  la 
moelle  et  jusque  dans  le  cerveau,  par  la  voie  des  collatérales 
croisées.  On  conçoit  donc  que  l'hémisection  a  h  n'entraîne  pas 
d'anesthésie  du  côté  correspondant  du  corps. 

Mais  une  pareille  hémisection  entraîne  une  anesthésie 
croisée,  une  anesthésie  du  côté  opposé,  du  côté  gauche.  Il  faut 
donc  admettre  que  seules,  les  collatérales  croisées  sont  chargées 
de  la  transmission  des  impressions  sensitives,  dans  leur  parcours 
intra-spinal.  Il  faut  admettre  que  ni  les  branches  ascendantes 
h.a,  issues  de  la  bifurcation  des  fibres  radiculaires  postérieures, 
ni  les  autres  catégories  de  collatérales,  qui  se  détachent  de  ces 
branches,  ne  concourent  à  la  transmission  des  impressions 
sensitives  au  cerveau. 


Voilà  qui  choque  toutes  les  conceptions  qu'on  se  faisait  du 
rôle  des  fibres  constituantes  des  cordons  postérieurs.  Voilà  qui 
me  fait  dire  que,  dans  l'état  actuel  de  nos  connaissances,  il  est 
bien  difficile  de  donner  une  explication  plausible  de  Fhémi- 
anesthésie  croisée  qu'on  observe  dans  les  cas  d'hémisection  de 
la  moelle,  si  tant  est  qiion  ne  veuille  voir  dans  cette  kémianesthésie 
que  la  conséquence  directe  cTune  lésion  organique.  La  position 
de  la  question  peut,  somme  toute,  être  définie  dans  les  termes 
suivants  : 

L'expérimentation  et  la  clinique  nous  apprennent  qu'une 
hémisection  de  la  moelle  entraîne  habituellement  une  hémi- 
anesthésie  croisée,  une  hémianesthésie  du  côté  opposé.  Il 
semble,  dès  lors,  que  la  voie  sensitive  doive  subir  un  entre-croi- 
sement à  un  niveau  très  peu  élevé  au-dessus  de  celui  oii  elle 
pénètre  dans  la  moelle,  sous  forme  d'une  racine  postérieure. 

L'anatomie  nous  enseigne  que  les  branches  de  bifurcation 
des  fibres  radiculaires  postérieures  ne  subissent  pas  de  décus- 
sation  directe  dans  la  moelle,  et  qu'une  partie  seulement  de 
leurs  collatérales,  —  mais  non  la  plus  importante  comme  nom- 
bre, —  s'entre-croise  dans  la  commissure  postérieure. 
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CSG 


CSD 


Donc,  à  moins  d'admettre 
que  seules  ces  collatérales 
croisées  sont  chargées  de  la 
transmission  des  impressions 
tactiles  dans  l'épaisseur  delà 
moelle,  il  est  impossible  de 
rendre  compte  du  dévelop- 
pement de  Fhémianestliésie 
croisée,  consécutive  à  une 
hémisection  de  la  moelle. 

S'il  venait  à  être  démon- 
tré que  tous  les  conducteurs 
sensitifs  s'entre-croisent 
dans  la  commissure  posté- 
rieure, —  ou  en  tout  autre 
point  de  l'aire  transversale 
de  la  moelle,  —  et  que  cette 
décussation  s'effectue  pres- 
que aussitôt  après  leur  pé- 
nétration dans  la  moelle, 
l'explication  du  développe- 
ment de  l'anesthésie  serait 
au  contraire  très  facile  à 
donner.  Il  suffirait  de  se  re- 
porter au  schéma  très  ingé- 
nieux, imaginé  par  mon  col- 
lègue Brissaud,  et  dont  vous 
avez  une  reproduction,  sous 
vosyeux.Ceschéma(fig.l05), 
je  vous  le  répète,  est  très 
ingénieux.  A  première  vue, 
il  explique  admirablement 
l'hémianesthésie  croisée  et 
la  présence  d'une  étroite 
bande  d'hyperesthésie,  conti- 
guë  à  la  limite  supérieure  de 
l'anesthésie. 


FiG.  103. 

CDS,  colonne  sensitive  droite  :  ABCD,  section 
portant  sur  la  moitié  gauche  de  la  moelle.  S, 
S',  S-,  S^,  S',  racines  sensitivcs  du  côté  droit, 
s'entre-croisant  sur  la  ligne  médiane  pour  ga- 
gner la  colonne  sensitive  gauche,  CSG.  —  Z, 
Z',  Z-,  Z^,  Z*,  racines  sensitives  du  côté 
gauche,  allant  gagneç  la  colonne  sensitive  du 
côté  droit. 


536         CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

Mais  encore  une  fois,  pour  qu'il  répondît  à  la  réalité  des 
choses,  il  faudrait  que  les  fibres  longues  des  cordons  postérieurs 
ne  prissent  qu'une  part  négligeable  à  la  transmission  des  im- 
pressions sensitives  à  travers  la  moelle  ;  il  faudrait  : 

Ou  bien  que  seules  les  collatérales  croisées  fussent  chargées 
de  cette  transmission  ; 

Ou  bien  que  les  autres  collatérales,  celles  qu'on  peut  quali- 
fier de  directes,  intéressées  également  à  cette  transmission,  se 
missent  en  rapport  de  contiguïté  avec  des  cellules  cordonnales 
situées  au  même  niveau  et  dont  les  prolongements  subiraient 
l'entre-croisement  aussitôt  après  leur  naissance. 

En  tout  état  de  cause,  les  fibres  tant  soit  ]»eu  longues  des  cor- 
dons postérieurs  ne  joueraient  qu'un  rôle  absolument  secondaire, 
négligeable,  dans  la  transmission  des  impressions  tactiles. 


Dans  ces  conditions,  le  schéma  suivant  (fig.  106)  nous  rendrait 
compte  des  deux  éléments  principaux  du  syndrome  de  Brown- 
Séquard,  de  l'hémiparalysie  motrice  directe,  de  l'hémianes- 
thésie  croisée  et  de  l'anesthésie  profonde,  musculaire,  siégeant 
du  côté  de  la  lésion,  dans  les  cas  d'hémisection  de  la  moelle. 


Vous  voyez  que  ces  hypothèses,  qui  nous  sont  imposées  par 
des  données  expérimentales  et  cliniques  d'un  caractère  irrécu- 
sable, appellent  des  recherches  complémentaires  de  la  part  des 
histologistes  et  des  physiologistes. 

Pour  ces  derniers,  il  y  aurait  lieu  notamment  de  rechercher 
si  la  section  expérimentale  de  la  commissure  postérieure,  pra- 
tiquée dans  une  certaine  étendue,  entraîne  une  double  hémi- 
anesthésie  corrélative,  d'où  l'on  pourrait  conclure  que  seules 
les  collatérales  croisées  sont  chargées  de  la  transmission  des 
impressions  tactiles,  dans  le  trajet  intra-spinal  du  neurone  sen- 
sitif  périphérique.  Il  y  aurait  lieu  aussi  de  s'enquérir  des  con- 
séquences de  la  section  du  cordon  de  Goll,  qui,  lui,  ne  renferme 
que  des  fibres  longues. 

On  serait  ainsi  à  même  de  s'éclairer  sur  la  part  qui  revient 
à  ces  fibres  longues,  dans  la  transmission  des  impressions  sen- 
sitives. 
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Je  conclus,  en  fin  de  compte,  que  pour  ce  qui  concerne  le 
lieu  et  le  mode  d'entre-croisement  de  la  voie  sensitive  dans  la 
moelle,  les  données  actuelles  de  l'anatomie  ne  s'harmonisent 


FiG.   106. 

1,  1',  voie  motrice;  2,  2',  fibres  sensitives  destinées  aux  muscles; 
3,  3',  voie  sensitive  cliargée  de  la  sensibilité  superficielle. 

que  d'une  façon  insuffisante,  avec  les  données  de  l'expérimen- 
tation et  de  la  clinique, 

* 


Tout  cela,  je  vous  le  répète,  quand  on  ne  veut  voir  dans 
Ihémianesthésie  croisée,  consécutive  à  une  hémisection  de  la 
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moelle,  qu'une  conséquence  directe  d'une  lésion  organique.  Or 
il  est  une  autre  voie  qui  peut  nous  conduire  à  l'explication  de 
ce  même  phénomène. 

Lors  de  l'énumération  que  je  vous  ai  faite  d'un  certain 
nombre  d'exemples  d'hémisection  de  la  moelle,  chez  l'homme, 
vous  avez  été  frappés,  Messieurs,  de  ce  que  l'expression  clinique 
est  sujette  à  des  variantes  nombreuses,  qui  peuvent  s'écarter 
notablement  du  schéma  de  Brown-Séquard,  en  ce  qui  concerne 
notamment  la  distribution  des  troubles  de  la  sensibilité.  Or  il 
n'y  a  pas  à  se  dissimuler  que  l'expérimentation  également  a 
donné  des  résultats  contradictoires.  On  a  constaté,  par  exemple, 
qu'une  simple  piqûre  du  cordon  postérieur  d'un  côté  pouvait 
donner  lieu  au  syndrome  de  Brown-Séquard.  On  a  constaté  que 
si,  à  la  suite  d'une  première  hémisection  intéressant  le  seg- 
ment cervical,  on  pratique  une  deuxième  hémisection  au  niveau 
du  segment  dorsal,  l'hémianesthésie  consécutive  à  la  première 
hémisection  est  remplacée  par  de  l'hyperesthésie  et  vice, 
versa.  On  a  constaté  que  l'hémianesthésie  consécutive  à  une 
hémisection  de  la  moelle  peut  disparaître,  après  élongation  du 
nerf  sciatique  du  côté  anesthésié. 

En  présence  des  résultats  de  cette  nature,  Brown-Séquard 
en  était  déjà  venu  à  se  demander  si  l'hémianesthésie  croisée, 
que  développe  habituellement  une  hémisection  de  la  moelle, 
est  bien  la  conséquence  directe  d'une  interruption  de  conduc- 
teurs de  la  sensibilité,  si  elle  ne  serait  pas  plutôt  un  effet  à  dis- 
tance, dynamogénique,  résultant  par  exemple  d'une  action 
d'inhibition,  qui  s'exercerait  sur  les  centres  de  la  perception. 

Il  n'est  pas  impossible  qu'il  en  soit  ainsi.  On  s'expliquerait 
de  la  sorte  que,  dans  un  cas  d'hémisection  de  la  moelle,  l'anes- 
thésie  soit  susceptible  de  s'atténuer  et  de  s'effacer,  malgré  le 
caractère  irréparable  de  la  lésion  qui  intéresse  les  conducteurs 
nerveux  au  siège  de  l'hémisection. 


c.  Hijperesthésie  directe.  —  Du  côté  de  l'hémisection  de  la 
moelle,  une  hyperesthésie  très  nette  s'associe,  avons-nous  dit, 
à  la  paralysie  motrice.  Cette  hyperesthésie  s'explique  sans  dif- 
ficulté, quand  on  tient  compte  des  résultats  obtenus  par  certains 
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expérimentateurs,  et  en  particulier  par  Enderlen,  dont  je  vous 
ai  déjà  cité  le  remarquable  travail. 

Les  recherches  auxquelles  je  fais  allusion  démontrent  qu'à 
la  suite  d'une  solution  de  continuité  traumatique  de  la  moelle^, 
les  fibres  nerveuses  divisées  subissent,  jusqu'à  une  certaine 
distance  du  point  de  section,  un  état  de  tuméfaction  [Quellung) 
que  d'aucuns  avaient  pris  pour  l'indice  d'un  travail  de  régéné- 
ration. En  réalité,  il  ne  s'agit  que  d'une  dégénérescence  irrita- 
tive,  qui  se  résout  à  la  longue.  On  conçoit  donc  que  les  segments 
de  fibres  nerveuses,  compris  en  deçà  d'une  hémisection,  —  et 
ces  segments  de  fibres  proviennent  du  côté  correspondant  du 
corps,  —  propagent  à  la  périphérie  une  irritation  qui  se  tra- 
duit par  de  l'hyperesthésie.  On  conçoit  qu'à  la  longue  cette 
hyperesthésie  s'atténue  et  disparaisse  en  même  temps  que  l'état 
d'irritation  dont  elle  dépend.  On  conçoit  également  que  du  côté 
de  l'hémisection,  la  limite  supérieure  de  la  zone  d'hyperesthésie 
dépasse  la  limite  supérieure  qu'atteint  l'anesthésie  du  côté 
opposé,  étant  donné  que  la  dégénération  irritative,  la  tuméfac- 
tion des  fibres  nerveuses,  s'étend  à  une  certaine  distance  au- 
dessus  de  la  ligne  de  section. 

Vous  voyez  qu'on  s'explique  très  bien,  de  la  sorte,  l'hyper- 
esthésie consécutive  à  une  hémisection  de  la  moelle. 


d.  Exagération  des  réflexes  tendineux  du  côté  de  la  lésion. 
—  Ce  phénomène  s'observe  chaque  fois  qu'une  lésion  interrompt 
les  communications  d'une  moitié  de  la  moelle  avec  l'encéphale. 
On  l'a  attribué  à  ce  que  l'encéphale  loge  des  centres  phréna- 
teurs,  qui  exercent  sur  la  production  des  réflexes  une  influence 
modératrice.  Selon  toute  vraisemblance,  le  siège  exact  de  ces 
centres  modérateurs  est  dans  le  cervelet. 

Il  y  a  là  un  point  très  intéressant  de  physiologie  et  de  patho- 
génie, sur  lequel  je  compte  avoir  prochainement  l'occasion  de 
revenir.  Pour  le  moment,  je  me  borne  à  vous  faire  remarquer 
que  chaque  moitié  du  cervelet  (fig.  107)  est  en  communication 
avec  la  voie  motrice  par  l'intermédiaire  du  faisceau  de  Lœwen- 
tal,  et  avec  la  voie  sensitive  de  la  moitié  correspondante  de  la 
moelle  par  l'intermédiaire  du  faisceau  cérébelleux  direct;  c'est 
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par  cette  voie  sans  cloute  que  s'exerce  l'influence  modératrice 
dont  je  viens  de  vous  parler. 

En  somme,  vous  voyez  que  si  l'anatomie  nous  fournissait  la 
preuve  de  l'entre-croisement  de  la  voie  sensitive  un  peu  au- 
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^FaisceaiL.  interni, 
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Jcusacau.  cereh  direci 


^\    .  Colonnes  de  Clarka 
...KcLc  post. 

Gang,  spinale 


Cornjzs  oJiter. 


.  -  KcLO    cuitcj; 
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dessus  de  son  niveau  de  pénétration  dans  la  moelle,  il  serait 
facile  de  rendre  compte  des  principaux  éléments  du  syndrome 
de  Brown-Séquard^  qu'on  voit  se  développer  à  la  suite  d'une 
hémisection  de  la  moelle. 


XXX 

MALADIE    DE    THOMSEN    ET    MYÉLITE 
SYPHILITIQUE' 


Sommaire.  —  Exemple  clinique.  Antécédents  familiaux;  antécédents  personnels. 
—  L'évolution  pathologique  du  cas  comprend  deux  phases  distinctes  : 

Première  phase.  —  Début  par  des  troubles  de  la  miction;  paralysie  complète  du 
membre  inférieur  gauche;  parésie  du  membre  inférieur  droit.  —  Sensations 
de  paresthésie  dans  les  membres  inférieurs  ;  anesthésie  dissociée,  au  membre 
inférieur  droit;  douleurs  lancinantes;  incontinence  d'urine  et  de  matière 
fécale.  —  Amélioration  des  troubles  moteurs,  sous  l'influence  d'une  cure  anti- 
syphilitique. 

Deuxième  phase.  —  Apparition  brusque  d'une  sorte  de  rontracture  provoquée  par 
les  mouvements  volontaires.  —  Persistance  des  manifestations  de  cette  seconde 
phase. 

Ëta(  actuel.  —  Un  certain  degré  de  parésie  motrice  persiste  au  membre  inférieur 
gauche;  atrophie  de  ce  membre. —  Anesthésie  partielle,  dissociée,  au  membre 
inférieur  gauche.  —  L'incontinence  d'urine  et  de  matières  fécales  est  moins 
accusée.  —  Description  circonstanciée  des  manifestations  spasmodiques.  — 
Résultats  de  l'examen  électrique;  existence  de  la  réaction  myotonique.  — 
Inégalité  pupillaire,  avec  mydriase  à  droite.  —  Résumé. 

Diagnostic.  —  La  paralysie  sensitivo-motrice,  accompagnée  d'une  paralysie  des 
sphincters,  relève  d'une  méningo-myélite  syphilitique.  —  La  rigidité  tétanique 
intermittente,  provoquée  par  les  mouvements  volontaires  et  les  modifications 
de  l'excitabilité  électrique  qui  l'accompagnent,  appartiennent  en  propre  à  la 
maladie  de  Thomsen.  —  Ce  diagnostic  se  trouve  corroboré  par  les  résultats 
de  l'examen  d'un  petit  fragment  musculaire  excisé  chez  le  malade.  —  Descri- 
ption circonstanciée  de  ces  résultats.  —  Incertitude  cpii  règne  touchant  la 
nature  des  altérations  musculaires  qu'on  a  rencontrées  dans  les  cas  de  maladie 
de  Thomsen.  —  Considérations  étiologiques.  —  Fréquence  de  l'association  de 
la  maladie  de  Thomsen  à  quelque  autre  affection  du  système  nerveux. 

Pronostic  et  Traitement.  —  Dans  le  cas  actuel,  le  [traitement  spécifique  paraît 
avoir  donné  tout  ce  qu'on  en  peut  attendre  ;  d'autre  part,  la  maladie  de  Thom- 

1.  Leçon  du  2  avril  1897. 
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sen  est  réputée  incurable.  —  Le  malade  est  donc  voué  à  un  état  de  quasi- 
infirmité.  —  Énumération  des  moyens  thérapeutiques  préconisés  contre  la 
maladie  de  Thomsen. 


Messieurs, 

Le  malade  qui  va  faire  le  sujet  de  cette  leçon,  un  nommé  B.,., 
n'est  pas  un  inconnu  pour  vous;  il  a  déjà  fait  l'objet  d'une  de 
mes  présentations  du  mardi,  à  l'époque  de  son  entrée  à  la 
Salpêtrière,  il  y  a  deux  mois  et  demi.  A  cette  époque,  je  vous 
avais  mis  sommairement  au  courant  de  son  état.  Nous  nous 
trouvions,  somme  toute,  en  présence  d'un  très  curieux  exemple 
de  maladie  de  Thomsen,  associée  à  une  méningo-myélite  syphi- 
litiqLie.  Je  vous  avais  promis  de  consacrer  une  leçon  didactique 
à  l'étude  de  ce  malade,  une  fois  que  j'aurais  eu  tout  le  loisir 
de  l'examiner  d'une  façon  complète;  cette  promesse,  je  vais  la 
tenir  à  l'instant. 

Avant  de  vous  présenter  le  malade  et  de  vous  narrer  son 
histoire  clinique,  je  crois  indispensable  de  vous  faire  connaître 
sa  généalogie  ;  nous  en  tirerons  des  renseignements  qui,  en 
l'espèce,  ont  un  réel  intérêt. 

Le  bisaïeul  paternel  de  B...  avait  eu  vingt-cinq  enfants,  tous 
vigoureux  et  bien  constitués  :  vingt-quatre  ont  atteint  un  âge 
très  avancé,  notamment  le  grand-père  de  notre  malade,  qui 
était  buveur,  mélancolique,  en  proie  à  des  idées  de  suicide;  il 
n'en  vécut  pas  moins  jusqu'à  74  ans.  Il  avait  eu  treize  enfants, 
dont  quatre  ont  été  des  alcooliques  invétérés;  le  père  de  B... 
était  précisément  du  nombre. 

Vous  retiendrez  donc  que  le  grand-père  et  le  père  de  notre 
malade  étaient  des  alcooliques  endurcis.  Le  père  avait  com- 
mencé à  faire  des  excès  de  boisson  à  l'âge  de  22  ans  ;  il  absor- 
bait en  moyenne  un  litre  de  genièvre  par  jour.  Il  est  mort  de 
consomption  alcoolique,  amaigri,  épuisé,  ne  mangeant  et  ne 
dormant  plus.  Vers  la  fin  de  sa  vie,  il  ne  se  soutenait  plus  que 
par  l'alcool. 

La  mère  de  B...  vit  encore;  elle  est  âgée  de  63  ans  et  elle 
se  porte  bien.  Elle  a  donné  le  jour  à  onze  enfants;  cinq  sont 
morts  en  bas  âge.  Deux  autres  ont  été  emportés  pendant  leur 
seconde  enfance,  l'un  par  une  méningite.  B...  est  le  plus  jeune 
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des  quatre  survivants,  tous  des  garçons  ;    ses  trois  frères  se 
portent  bien. 

En  fait  de  maladies  de  l'enfance,  B...  a  eu  la  rougeole  et  la 
diphtérie.  11  nous  a  raconté  qu'après  son  atteinte  de  diphtérie, 
il  avait  présenté,  pendantassez  longtemps,  des  troubles  oculaires. 

Vers  l'âge  de  19  ans,  il  a  eu  la  fièvre  typhoïde;  il  a  été 
soigné  à  l'hôpital.  Au  cours  de  cette  maladie,  il  a  beaucoup 
déliré.  Pendant  la  convalescence,  il  est  resté  sujet  à  une 
céphalée  persistante,  qui  l'a  obligé  à  se  faire  réadmettre  à 
l'hôpital,  et  qui  n'a  cédé  qu'à  un  traitement  par  l'antipyrine, 
continué  pendant  dix-sept  jours  consécutifs. 

A  l'âge  de  31  ans,  B...  a  contracté  une  blennorragie;  il  en 
était  guéri  au  bout  de  quatre  semaines  environ. 

Enfin,  deux  années  plus  tard,  B...  a  contracté  la  syphilis; 
c'est  le  3  septembre  '1894  qu'il  s'est  aperçu  de  la  présence 
d'un  chancre  induré  sur  la  verge.  Six  semaines  après  l'apparition 
de  ce  chancre,  le  malade  est  entré  à  l'hôpital  Saint-Sauveur,  de 
Lille,  pour  des  accidents  secondaires  :  roséole,  plaques  mu- 
queuses ;  il  en  a  été  débarrassé  par  un  traitement  mercuriel  de  six 
semaines  de  durée.  Mais  dès  le  mois  de  février  1895,  il  a  eu  une 
nouvelle  poussée  de  plaques  muqueuses  dans  la  gorge  et  à  l'anus. 

La  suite  de  l'évolution  pathologique  parcourue  par  B... 
comprend  deux  phases  distinctes. 

* 

Première  phase.  —  Le  1"'  août  1895,  B...  éprouva  une  diffi- 
culté subite  de  la  miction.  Il  était  en  train  de  satisfaire  un 
besoin  d'uriner,  lorsque  le  jet  s'arrêta  net,  malgré  les  efforts 
faits  par  le  malade;  les  urines  se  mirent  de  nouveau  à  couler, 
quelques  instants  après.  Cette  gêne  de  la  miction  persista  les 
jours  suivants,  voire  que  le  malade  avait  de  la  rétention 
d'urine  depuis  vingt-quatre  heures,  lorsqu'on  se  mit  en  devoir 
de  le  sonder,  le  5  août,  à  8  heures  du  matin;  je  précise  à  dessein. 
Quelques  instants  plus  tard,  le  malade  voulut  sortir  du  lit;  il 
lui  fut  impossible  de  soulever  sa  jambe  gauche,  il  avait  le 
membre  inférieur  complètement  paralysé,  de  ce  côté.  Le  membre 
inférieur  droit  était  également  frappé  d'une  certaine  faiblesse; 
toutefois  le  malade  pouvait  encore  le  faire  mouvoir,  mais  diffi- 
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cilement.  Ce  même  jour,  B...  fat  admis  d'urgence  à  l'hôpita] 
Saint-Sauveur. 

Pour  tout  dire,  depuis  quelques  semaines  déjà,  il  avait 
éprouvé  dans  les  membres  inférieurs,  mais  surtout  à  droite,  des 
phénomènes  anormaux,  sous  la  forme  d'élancements,  de  four- 
millements, d'engourdissement.  Ces  troubles  de  la  sensibilité 
avaient  pour  siège  principal  les  aines,  les  genoux,  la  face 
dorsale  des  pieds.  Ils  avaient  beaucoup  perdu  de  leur  intensité, 
à  l'époque  oii  la  paraplégie  fit  son  apparition. 

Vers  la  fin  de  ce  même  mois  d'août,  le  malade  s'aperçut  par 
hasard  que  la  sensibilité  à  la  douleur,  au  chaud  et  au  froid 
était  abolie  dans  toute  l'étendue  de  son  membre  inférieur  droit, 
tandis  que  la  sensibilité  tactile  était  conservée.  A  la  même 
époque,  il  se  mit  à  ressentir  des  douleurs  lancinantes,  subaiguës, 
le  long  de  la  colonne  vertébrale;  elles  se  manifestaient  princi- 
palement le  jour,  rarement  la  nuit.  Elles  étaient  exaspérées  par 
les  mouvements.  Au  bout  de  quinze  à  vingt  jours  d'un  traitement 
par  les  applications  de  pointes  de  feu,  elles  avaient  disparu. 
Dans  la  suite,  le  malade  n'a  plus  eu  de  désirs  sexuels,  il  est 
devenu  totalement  impuissant.  La  rétention  d'urine  avait  fait 
place  à  l'incontinence,  par  relâchement  du  sphincter  vésical. 
De  même,  l'incontinence  des  matières  fécales  avait  fait  suite  à 
une  constipation  opiniâtre  :  le  malade  avait  conscience  du  besoin 
de  la  miction  et  de  la  défécation,  mais  il  ne  pouvait  retenir  ni 
ses  urines,  ni  ses  matières  fécales. 

Sous  l'influence  d'une  cure  anti-syphilitique  énergique, 
à  laquelle  il  avait  été  soumis  dès  son  entrée  à  l'hôpital,  le 
malade  a  vu  son  état  s'améliorer  assez  rapidement .  Vers  le  milieu 
de  septembre,  il  pouvait  de  nouveau  remuer  un  peu  sa  jambe 
gauche;  les  troubles  de  la  sensibilité  persistaient,  sans  change- 
ment, dans  toute  l'étendue  du  membre  inférieur  droit.  Le  trai- 
tement mixte  fut  continué.  Dès  le  mois  de  novembre,  c'est-à- 
dire  trois  mois  après  son  entrée  à  l'hôpital,  B...  pouvait  de 
nouveau  marcher,  en  s'appuyant  sur  deux  cannes. 


Deuxième  phase.  —  Le  médecin  de  l'hôpital  avait  donné  à 
B...  le  conseil  de  faire  de  l'exercice  et  même  de  la  gymnastique, 
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afin  d'activer  le  retour  des  mouvements  dans  les  membres  para- 
lysés. Le  malade  ne  mit  aucun  retard  à  suivre  ce  conseil,  et  le 
même  jour  il  se  suspendit  par  les  mains,  aux  barreaux  de  fer 
de  son  lit,  en  cherchant  à  se  soulever  par  la  force  des  poignets. 
Il  s'aperçut  alors  qu'il  ne  pouvait  desserrer  les  mains  pour  lâcher 
prise;  pendant  une  demi-minute  environ,  ses  doigts  restèrent 
contractures.  Après  quoi  il  parvint  à  entr'ouvrir  les  mains, 
mais  très  lentement.  Les  avant-bras  et  les  bras  participaient  à 
cette  sorte  de  contracture  spasmodique;  aussi,  B...  ne  put-il 
ramener  que  lentement,  et  avec  peine,  les  bras  le  long  du 
thorax  et  fléchir  les  avant-bras.  Presque  simultanément  le 
même  phénomène  se  manifesta  aux  membres  inférieurs.  B... 
ne  put  les  mouvoir  pendant  quelque  temps,  en  raison  de  la 
rigidité  qui  s'en  était  emparée.  Il  éprouvait  également  une  sorte 
de  gêne,  de  lourdeur,  dans  la  musculature  du  thorax,  de 
l'abdomen,  du  cou  et  de  la  tête.  Il  se  trouva  pour  ainsi  dire 
figé  en  place.  A  ce  moment,  presque  tous  les  muscles  volontaires 
de  son  corps  étaient  contractures;  leur  relâchement  ne  s'effec- 
tua qu'avec  une  grande  lenteur. 

A  dater  de  là,  les  spasmes  musculaires  se  reproduisirent 
chez  B...,  à  l'occasion  de  tous  les  mouvements  volontaires  qui 
nécessitaient  le  déploiement  d'une  force  tant  soit  peu  considé- 
rable. Précédemment  il  n'avait  jamais  rien  éprouvé  de  pareil; 
là-dessus  il  était  très  affirmatif.  Il  nous  a  fait  remarquer  spon- 
tanément que  sa  profession  de  fondeur  en  cuivre  exigeait 
beaucoup  de  vigueur  et  d'agilité.  Or  jamais  il  n'avait  éprouvé 
de  gêne  dans  son  travail,  il  était  noté  comme  un  excellent 
ouvrier. 


B...  est  resté  en  traitement  à  l'hôpital  de  Lille,  pendant 
quinze  mois.  Puis,  voyant  que  la  paralysie  de  ses  jambes  ne 
s'améliorait  que  très  lentement  et  qu'aucun  changement 
ne  se  manifestait  du  côté  des  spasmes  musculaires,  il  quitta 
Lille,  pour  venir  nous  consulter  à  la  Salpêtrière,  le  mardi 
17  janvier  dernier.  C'est  ce  jour-là  que  je  vous  l'ai  présenté  et 
que  je  l'ai  interrogé  pour  la  première  fois  devant  vous. 

A  titre  de   renseignements  complémentaires,  je  dois  vous 
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dire  que  le  malade  s'est  marié  à  l'âge  de  22  ans,  et  que  sa  femme 
a  eu  cinq  grossesses  :  les  trois  premières  grossesses  et  la  cin- 
quième sont  parvenues  à  leur  terme  normal  ;  l'avant-dernière 
s'est  terminée  par  une  fausse  couche  au  troisième  mois.  Le 
premier  enfant  est  mort  à  trois  mois,  et  le  dernier  à  dix-neuf 
mois,  d'une  entérite.  Le  second  a  été  emporté  à  l'âge  de  vingt 
mois  par  une  méningite.  Le  troisième  est  encore  en  vie,  il  se 
porte  bien. 


Etat  actuel.  —  Voici  quel  est  actuellement  l'état  du  malade. 

B...  est  un  homme  d'apparence  vigoureuse,  de  forte  con- 
stitution; son  système  osseux  et  son  système  musculaire  sont 
très  développés.  En  fait  de  tare  antécédente,  il  ne  présente  qu'une 
double  hernie  inguinale  congénitale. 

B...  paraît  être  très  intelligent;  il  a  toujours  été  d'un  carac- 
tère gai.  A  cet  égard,  aucun  changement  n'est  survenu  chez 
lui.  Il  affirme  qu'il  n'a  pas  maigri,  mais  ses  forces 'ont  baissé. 
A  l'épreuve  dynamométrique,  sa  main  droite  donne  40  et  sa 
main  gauche  35. 

Le  membre  inférieur  gauche  paraît  amaigri  par  rapport  au 
membre  inférieur  droit.  Et  de  fait,  la  circonférence  de  la  cuisse, 
mesurée  à  15  centimètres  au-dessus  de  la  rotule,  atteint  43  cen- 
timètres à  gauche  et  44  centimètres  à  droite  ;  de  même,  la  cir- 
conférence de  la  jambe,  mesurée  à  15  centimètres  au-dessous 
de  la  rotule,  atteint  32  centimètres  à  gauche  et  33  centimètres 
à  droite.  Le  membre  inférieur  gauche  est  encore  manifestement 
parésié;  par  suite,  le  malade  a  de  la  peine  à  se  tenir  debout  et 
à  marcher.  Le  membre  inférieur  droit  paraît  avoir  récupéré 
son  intégrité  fonctionnelle,  mais  il  est  toujours  le  siège 
d'une  hypoesthésie  partielle.  Dans  toute  l'étendue  de  ce 
membre,  nous  constatons  des  troubles  de  la  sensibilité,  réa- 
lisant la  dissociation  syringomyélique  :  intégrité  de  la  sen- 
sibilité tactile;  diminution  de  la  sensibilité  à  la  douleur,  au 
chaud  et  au  froid.  En  haut,  ils  remontent  jusqu'à  une  ligne 
horizontale  passant  à  6  centimètres  au-dessus  du  niveau  de 
l'ombilic.  Cette  hypoesthésie  partielle  n'atteint  pas  partout  la 
même  intensité.  En  certains  endroits,  elle  s'accompagne  d'une 
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hyperesthésie  manifeste  (anesthésic  douloureuse).  Celle-ci  est 
prononcée  surtout  à  la  plante  des  pieds  (tig.  108)  ;  d'autres  zones 


FiG    108. 

I.  hypoesthésie  partielle;  intégrité  de  la  sensibilité  tactile,  diminution  de  la  sensibilité  à  la 
douleur,  au  chaud  et  au  froid. —  II,  mêmes  troubles  de  la  sensibilité,  plus  une  hyperes- 
thésie très  prononcée.  —  III,  hyperesthésie  moins  prononcée. 


d'hyperesthésie  existent  sur  la  face  dorsale  du  pied,  sur  la  face 
antérieure  du  genou,  vers  les  faces,  interne  et  externe,  des 
cuisses. 
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Les  réflexes  cutanés  sont  exagérés  dans  les  régions  hyperes- 
thésiées.  Le  réflexe  rotulien  est  normal  à  droite;  il  est  exa- 
géré à  gauche,  mais  on  ne  réussit  pas  à  provoquer  le  phénomène 
de  la  trépidation  spinale  par  le  redressement  brusque  du  pied. 

L'incontinence  d'urine  et  des  matières  fécales  persiste, 
à  un  degré  moindre  qu'au  début.  Les  autres  fonctions  s'accom- 
plissent normalement. 


Relativement  aux  spasmes  qui  se  produisent  du  côté  des 
muscles  soumis  à  l'action  de  la  volonté,  je  vous  ferai  remarquer 
d'abord  qu'ils  se  manifestent  surtout  à  l'occasion  des  mouve- 
ments intentionnels.  Vous  voyez  que  le  moindre  mouvement 
volontaire  détermine  dans  les  muscles  appelés  à  se  contracter 
un  état  de  rigidité,  qui,  dans  certaines  circonstances,  va  se 
généraliser. 

L'intensité  et  la  durée  du  phénomène  sont  variables,  suivant 
les  régions,  et  en  différents  muscles  d'une  même  région  ;  c'est  aux 
membres  que  la  rigidité  provoquée  par  les  mouvements  atteint 
sa  plus  grande  intensité  et  sa  plus  grande  durée.  Sitôt  que  le 
malade  essaie  de  faire  un  pas,  à  peine  a-t-il  détaché  la  plante 
du  sol,  et  avant  qu'il  ait  pu  projeter  la  jambe  en  avant,  son 
membre  inférieur  se  trouve  immobilisé  dans  cette  attitude,  par 
la  raideur  qui  a  envahi  les  muscles,  et  qui  dure  en  moyenne 
une  demi-minute,  quelquefois  davantage.  Du  reste,  la  durée  du 
phénomène  est  proportionnelle  à  la  force  déployée  en  vue  de 
l'pxécution  du  mouvement.  Ainsi  la  rigidité  musculaire  est  à 
la  fois  plus  intense  et  plus  durable,  quand  le  malade  est  dans 
l'intention  de  danner  un  coup  de  pied  énergique,  que  lorsqu'il 
veut  simplement  se  mettre  en  marche. 

Après  un  certain  nombre  d'efforts,  les  muscles  s'assou- 
plissent. Ainsi,  quand  le  malade  essaie  de  marcher,  la  rigidité 
musculaire  immobilise  d'abord  le  pied  qui  est  en  train  de  se 
détacher  du  sol.  Malgré  les  sollicitations  de  la  volonté,  la 
jambe  ne  se  déplace  qu'au  bout  d'un  certain  temps.  A  ce 
moment,  l'autre  jambe  est  envahie  à  son  tour  par  la  rigidité; 
un  nouvel  arrêt  se  produit  dans  la  marche.  Le  malade  avance 
ainsi,  à  pas  lents,  difficiles,  lourds,  A  la  longue,la  marche  devient 
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plus  facile,  parce  que  la  rigidité  musculaire  diminue,  mais 
l'allure  n'est  jamais  aussi  libre  que  dans  les  circonstances  nor- 
males. Si  B...  vient  à  s'arrêter,  les  phénomènes  que  je  viens 
de  décrire  se  reproduisent  quand  il  essaie  de  nouveau  de  se 
remettre  en  marche. 

Aux  membres  supérieurs,  les  mêmes  troubles  de  la  motilité 
existent,  à  un  degré  aussi  prononcé.  Je  vais  prier  B...  de  serrer 
la  main;  vous  voyez  qu'il  le  fait  sans  grande  difficulté.  Mais 
quand  il  veut  lâcher  prise,  il  n'y  parvient  qu'au  bout  de  vingt 
secondes  environ,  par  suite  de  la  persistance  de  la  contraction 
des  fléchisseurs.  Vous  voyez  qu'il  ne  parvient  à  entr'ouvrir  sa 
main  que  lentement.  Vous  allez  vous  rendre  compte  que  les 
mêmes  phénomènes  se  produisent,  lors  des  mouvements  de 
flexion  et  d'extension  de  l'avant-bras  sur  le  bras,  et  dans  ceux 
du  bras. 

Voici  ]e  malade  couché  sur  le  dos;  je  vais  le  faire  se  redresser. 
Vous  voyez  que  la  rigidité  musculaire  envahit  les  muscles  du 
cou  et  du  tronc,  appelés  à  se  contracter;  les  efforts  qu'il  fait, 
pour  se  remettre  sur  pied,  n'aboutissent  que  très  lentement. 
D'abord  B...  relève  la  tête,  il  parvient  à  se  coucher  sur  un  côté, 
s'arc-boute  sur  un  bras  d'abord,  sur  l'autre  ensuite;  il  plie  la 
jambe,  il  imprime  un  mouvement  de  torsion  au  tronc,  grâce 
auquel  il  s'appuie  sur  les  deux  mains,  sur  le  pied  droit  et  sur 
le  genou  gauche.  Tous  ces  mouvements  s'exécutent  avec  une^ 
grande  lenteur  et  nécessitent  des  eff"orts  visibles,  prolongés. 
Somme  toute,  pour  se  redresser,  B...  exécute  les  mêmesmouve- 
ments  que  ceux  que  ferait  l'un  quelconque  de  nous;  seulement, 
par  suite  delà  rigidité  qui  envahit  les  muscles  appelés  à  se  con- 
tracter, il  est  obligé  de  prolonger  chacun  des  temps  en  lesquels 
se  décomposent  ces  mouvements. 

Les  muscles  de  la  face  participent  à  cet  état  d'hypertonie, 
mais  à  un  moindre  degré.  Je  vais  faire  parler  le  malade;  il  est 
facile  de  vous  rendre  compte  que  si  les  premières  syllabes  sont 
prononcées  avec  hésitation,  cela  tient  à  la  rigidité  des  muscles 
qui  sont  appelés  à  se  contracter.  La  parole  est  d'abord  difficile 
et  lourde;  elle  ne  devient  facile  que  quand  le  malade  a  déjà 
parlé  pendant  un  certain  temps.  Vous  voyez  que  le  bâillement, 
la  succion,  la  mastication,  l'occlusion  des  paupières  provoquent 
également  l'apparition  de  la  rigidité  dans  les  muscles  mis  en 
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jeu  par  ces  différents  actes.  Seuls,  les  muscles  qui  font  mouvoir 
les  globes  oculaires  sont  indemnes. 

Les  mouvements  actifs  ne  sont  pas  seuls  à  provoquer  l'ap- 
parition de  la  rigidité  musculaire  ;  celle-ci  se  manifeste  égale- 
ment à  l'occasion  des  mouvements  passifs  qu'on  imprime  aux 
différents  segments  de  membre,  mais  elle  est  alors  moins  pro- 
noncée et  moins  durable. 

Je  vous  ai  dit  que  les  contractions  répétées  ont  pour  but 
d'assouplir  les  muscles.  Le  repos  prolongé  produit  le  résultat 
inverse.  Ainsi  le  matin,  au  réveil,  le  malade  a  beaucoup  plus 
de  peine  à  mettre  ses  membres  en  mouvement  qu'à  la  fin  de  la 
journée.  Encore  faut-il  qu'il  n'ait  pas  poussé  l'exercice  muscu- 
laire jusqu'à  la  fatigue,  auquel  cas  la  rigidité  des  muscles  se 
trouve  accrue.  Le  froid  et  surtout  les  émotions  agissent  à  l'instar 
delà  fatigue.  B...  nous  a  raconté  qu'à  la  suite  d'une  violente 
contrariété,  il  fut  pris  d'une  raideur  musculaire  généralisée, 
et  pendant  deux  jours  entiers  il  lui  fut  impossible  de  se  mouvoir. 

Veuillez  remarquermaintenant  quela  compression,  lapercus- 
sion  d'un  nerf  superficiel  tel  que  Je  cubital  restent  sans  in- 
fluence sur  la  production  de  la  rigidité  musculaire.  Au  contraire 
la  percussion  des  muscles  superficiels  est  suivie  d'une  contrac- 
tion qui  persiste  pendant  quinze  à  vingt  secondes.  De  simples 
excitations  superficielles,  le  frôlement,  le  souffle,  restent  sans 
effet. 

On  constate  encore  une  exagération  de  l'excitabilité  méca- 
nique des  muscles;  leur  contraction  persiste  quelque  temps 
après  l'excitation. 


* 


J'ajoute  que  l'examen  électrique,  pratiqué  chez  B...  par 
M.  Huet,  a  révélé,  d'une  façon  très  nette,  l'existence  de  lare«c- 
tion  myotonique  dans  un  assez  grand  nombre  de  muscles,  aux 
quatre  membres  :  avec  des  courants  faradiques  tant  soit  peu 
intenses,  on  développe  un  tétanos  musculaire,  complet  ou 
incomplet;  la  tétanisation  survit  assez  longtemps  à  l'excitation. 
Toutefois,  au  fur  et  à  mesure  que,  dans  une  même  séance,  on 
renouvelle  les  excitations,  la  tétanisation  consécutive  dure  de 
moins  en  moins,  et  elle  flnit  par  ne  plus  se  produire.  A  cet  égard 
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les  excitations  faradiques  agissent  de  la  même  façon  que  les 
contractions  volontaires. 

Avec  le  courant  galvanique,  on  obtient  encore  assez  facile- 
ment la  tétanisation  des  muscles,  même  quand  l'intensité  du 
courant  ne  dépasse  pas  8  à  10  milliampères;  elle  persiste  plus 
ou  moins  longtemps  après  l'ouverture  du  courant.  Sa  durée 
diminue  également  avec  la  répétition  des  excitations.  Enfin, 
contrairement  à  ce  qui  se  produit  à  l'état  normal,  le  pôle  positif 
provoque  plus  facilement  le  tétanos  que  le  pôle  négatif. 

L'examen  des  yeux,  pratiqué  par  M.  Sauvineau,  a  fait  con- 
stater l'intégrité  des  muscles  extrinsèques  des  deux  côtés,  et 
l'existence  d'une  inégalité  des  pupilles,  avec  mydriase  à  droite. 
Les  réflexes  pupillaires  sont  normaux.  Il  en  est  de  même  du 
fond  de  l'œil.  A  l'inspection  des  yeux,  on  découvre  des  leucomes 
cornéens,  résidus  d'une  kératite  parenchymateuse  ancienne. 
L'acuité  visuelle  est  fortement  diminuée,  à  droite.  De  ce  côté,  il 
existe  une  cataracte  congénitale. 


En  résumé,  nous  nous  trouvons  en  présence  d'un  homme  de 
36  ans,  fils  et  petit-fils  d'alcooliques  invétérés,  qui  présente,  en 
fait  de  stigmates  de  dégénérescence  physique,  une  double  her- 
nie congénitale,  et  une  cataracte,  congénitale  également.  Cet 
homme  a  contracté  la  syphilis,  à  l'âge  de  33  ans;  il  réalise 
actuellement  deux  syndromes  bien  distincts  : 

4°  Une  parésie  sensitivo-motrice  des  membres  inférieurs, 
qui  rappelle  dans  ses  traits  essentiels  le  syndrome  de  Brown- 
Séquard  :  paralysie  motrice  de  la  jambe  gauche;  hypoesthésie 
partielle  (dissociée)  à  la  jambe  droite,  le  tout  accompagné 
d'une  incontinence  d'urine  et  de  matières  fécales; 

2"  De  la  rigidité  spasmodique,  véritable  hypertonie  muscu- 
laire, qui  s'empare  des  muscles  soumis  à  l'action  de  la  volonté, 
sous  l'influence  du  moindre  mouvement  volontaire,  et,  dans 
une  moindre  mesure,  sous  l'influence  des  mouvements  passifs. 
La  répétition  des  mouvements,  quand  elle  ne  va  pas  jusqu'à 
l'extrême  fatigue,  a  pour  but  d'abréger  la  durée  de  la  rigidité 
musculaire.  Le  repos  prolongé,  la  fatigue,  le  froid,  les  émotions 
produisent  le  résultat  inverse.  Avec  cela,  on  constate  des  troubles 
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profonds  de  l'excitabilité  électrique  et  mécanique  des  muscles. 
A  quelles  maladies  se  rapportent  ces  deux  ordres  de  mani- 
festations, et  quelles  relations  devons-nous  leur  supposer? 


Diagnostic .  —  Ne  nous  occupons  d'abord  que  des  mani- 
festations du  premier  groupe,  qui  ont  ouvert  la  marche  aux 
autres.  Elles  se  résument  dans  une  paraplégie  sensitivo-motrice 
croisée,  accompagnée  d'une  paralysie  des  sphincters,  et  survenue 
chez  un  homme  entaché  de  syphilis.  La  contamination  syphi- 
litique remonte  au  mois  de  septembre  1894,  et  le  début  de  la 
paraplégie  au  mois  d'avril  1893.  Dans  ces  conditions,  il  n'y  a 
pas  d'hésitation  possible;  la  paraplégie  dont  est  atteint  cet 
homme  est  l'expression  d'une  syphilis  spinale. 

Les  recherches  anatomo-pathologiques  de  la  seconde  moitié 
de  ce  siècle  nous  ont  appris  que  la  syphilis  peut  engendrer  des 
lésions  spécifiques  des  enveloppes  spinales  et  de  la  moelle 
elle-même,  voire  qu'exceptionnellement  elle  peut  donner  lieu 
à  des  altérations  vertébrales.  11  existe  un  véritable  mal  de  Pott 
syphilitique,  qui  peut  se  compliquer  d'une  pachyméningite 
externe.  Virchow,  Gluck,  Darier,  Westphal,  Jûrgensen  en  ont 
publié  des  exemples,  qui  se  rapportaient  précisément  à  des 
lésions  siégeant  dans  la  région  lombo-sacrée.  Je  vous  répète 
que  ce  sont  là  des  faits  exceptionnels. 

11  est  déjà  plus  fréquent  de  rencontrer  des  gommes  propre- 
ment dites  des  enveloppes  de  la  moelle.  Ce  sont  surtout  des 
néoplasies  gommeuses  multiples  et  de  petit  volume,  qu'on 
observe  du  côté  des  méninges  spinales.  Dans  la  moelle,  les 
gommes  vraies  sont  très  rares. 

On  observe  des  arachnitis  et  des  pachyméningites  internes 
syphilitiques,  caractérisées,  au  début,  par  une  infiltration  de 
petites  cellules  de  nouvelle  formation,  diffuses,  rappelant  celles 
que  Ton  trouve  dans  les  syphilomes.  Les  altérations  qui  se  pro- 
duisent dans  ces  conditions  disparaissent  à  la  longue,  par  voie 
de  régression;  ou  bien  elles  se  transforment  en  produits  fibreux, 
qui  affectent  comme  siège  de  prédilection  la  région  postérieure 
de  la  moelle. 
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Mais  de  toutes  les  déterminations  de  la  syphilis  sur  la 
moelle,  c'est  la  méningo-myélite  syphilitique  diffuse  qui  est  de 
beaucoup  la  plus  fréquente.  Elle  consiste  dans  une  infiltration 
diffuse  des  parois  des  vaisseaux  de  la  moelle  et  de  la  pie-mère 
par  des  éléments  embryonnaires  ;  plus  tard,  cette  infiltration 
s'étend  au  tissu  propre  de  la  moelle. 

Voilà  une  énumération  succincte  des  différentes  lésions  que 
la  syphilis  peut  engendrer  du  côté  de  la  moelle  et  de  ses  enve- 
loppes. Dans  la  plupart  des  cas,  elles  se  traduisent  par  une 
paraplégie  accompagnée  de  troubles  de  la  vessie  et  du  rectum. 
Bien  entendu,  cette  paraplégie  affecte  des  caractères  variés, 
suivant  les  localisations  du  processus  syphilitique.  Le  syndrome 
de  Brown-Séquard  figure  précisément  au  nombre  des  expres- 
sions symptomatiques  de  la  syphilis  médullaire,  ainsi  que  j'ai 
contribué  à  le  démontrer,  par  la  publication  d'un  exemple  à 
l'appui.  En  pareil  cas,  la  distribution  croisée  de  la  paralysie 
motrice  et  de  l'anesthésie  a  sa  raison  d'être  dans  l'existence 
d'une  méningo-myélite,  localisée  ou  simplement  prédominante 
dans  une  moitié  de  la  moelle.  J'ai  insisté  sur  ce  que,  dans  les 
faits  de  ce  genre,  l'anesthésie  revêt  habituellement  les  caractères 
de  la  dissociation  syringo-myélitique,  avec  prédominance  de 
l'anesthésie  thermique.  On  peut  rencontrer  aussi  une  zone 
limitante  d'hyperesthésie,  celle-ci  se  traduisant  par  des  douleurs 
pseudo-névralgiques,  par  de  la  rachialgie.  Quant  à  la  paralysie 
motrice,  elle  prédomine  habituellement  aux  membres  inférieurs, 
et  d'un  côté  ;  elle  peut  s'accompagner  d'un  degré  variable 
d'amyotrophie.  Enfin,  la  coexistence  d'une  paralysie  des 
sphincters  est  de  règle. 

*i 
*    .* 

Messieurs,  je  crois  vous  en  avoir  dit  assez,  pour  vous  con- 
vaincre que, chez  notre  malade,  les  symptômes  du  premier  groupe 
relèvent  d'une  méningo-myélite  syphilitique,  qui  prédomine 
dans  la  moitié  gauche  de  la  moelle,  et  qui  a  donné  lieu  à  une 
compression  qui  s'exerce  principalement  au  niveau  de  la  IIP  et 
de  la  IV°  vertèbres  dorsales  ;  la  topographie  des  troubles  de  la 
sensibilité  chez  notre  malade  est  très  démonstrative  à  cet 
égard. 
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Reste  à  nous  expliquer  sur  le  second  syndrome,  qui  se  résume 
dans  une  sorte  de  rigidité  tétanique  intermittente  et  dans  des 
modifications  de  l'excitabilité  électrique  des  muscles. 

La  rigidité  tétanique  se  manifeste  sitôt  que  le  malade  se  met 
à  exécuter  un  mouvement  volontaire.  D'une  façon  générale,  elle 
est  d'autant  plus  accusée  que  les  muscles  appelés  à  se  con- 
tracter ont  un  volume  plus  considérable;  inversement,  la 
répétition  du  mouvement,  quand  elle  ne  va  pas  jusqu'à  la 
fatigue,  atténue  progressivement  la  rigidité.  Le  froid,  les 
émotions,  le  repos  prolongé,  le  surmenage  des  muscles  ont,  au 
contraire,  pour  résultat  de  renforcer  le  phénomène,  qui  consiste 
essentiellement  dans  une  prolongation  insolite  de  la  contraction 
musculaire  normale  et  dans  une  lenteur  de  la  décontraction. 

Les  modifications  de  l'excitabilité  électrique  des  muscles  se 
présentent  ainsi  :  en  excitant  un  muscle  ou  un  simple  faisceau, 
avec  un  courant  suffisamment  intense  pour  produire  une  simple 
contraction  dans  les  circonstances  normales,  on  provoque,  chez 
B...,  une  tétanisation  qui  persiste  bien  au  delà  de  l'excitation, 
d'autant  plus  longtemps  que  le  courant  est  plus  intense.  Avec 
un  courant  galvanique  dont  l'intensité  ne  dépasse  pas  8  à  10 
milliampères,  on  provoque  une  tétanisation  qui  persiste  plus 
ou  moins  longtemps  après  l'ouverture  du  courant,  au  lieu  d'une 
simple  contraction  qu'on  obtiendrait  dans  les  circonstances 
normales.  La  fermeture  par  le  pôle  positif  produit  plus  faci- 
lement la  tétanisation  que  la  fermeture  par  le  pôle  négatif  ; 
la  contraction  est  d'autant  plus  persistante  que  le  courant  est 
plus  intense.  Le  nom  de  réaction  myotonique  (Myot.  R.)  a  été 
donné,  par  Erb,  à  l'ensemble  de  ces  modifications. 


Eh  bien.  Messieurs,  il  ne  saurait  y  avoir  d'hésitation  dans 
l'interprétation  des  manifestations  de  ce  second  groupe;  elles 
appartiennent  en  propre  à  l'afïection  connue  sous  le  nom  de 
maladie  de  Thomsen,  elles  la  caractérisent  en  quelque  sorte. 
On  a  encore  donné  à  cette  affection  des  noms  très  variés,  dont 
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quelques-uns  sont  propres  à  créer  des  malentendus,  touchant 
la  nature  du  processus  en  cause.  Seuls,  les  noms  de  myotonie 
congénitale,  de  maladie  de  Thomsen,  ont  été  maintenus  et 
méritaient  de  l'être. 

* 
*   * 

Je  viens  de  vous  dire  qu'il  n'y  avait  pas  de  doute  possible 
eu  égard  à  l'interprétation  des  symptômes  du  second  groupe, 
présentés  par  B...,  et  que  ces  symptômes  se  rapportaient  à  la 
maladie  de  Thomsen.  Toutefois  le  malade  ne  réalise  pas  d'une 
façon  complète  le  tableau  clinique  de  cette  affection.  En  effet, 
une  hypertrophie  musculaire  plus  ou  moins  considérable  est 
un  des  traits  habituels  de  la  maladie  de  Thomsen  ;  les  muscles 
ont  une  dureté  que  les  auteurs  ont  qualifiée  de  ligneuse,  de 
marmoréenne. 

Un  autre  trait  de  la  maladie,  très  fréquent,  est  représenté 
par  des  troubles  psychiques.  Thomsen,  qui  était  atteint  de  la 
maladie  à  laquelle  il  a  donné  son  nom,  et  qui,  le  premier,  nous 
en  a  donné  une  description  en  règle,  a  prétendu  la  ranger 
parmi  les  psychoses,  en  considération  des  troubles  psychiques 
dont  il  était  atteint,  et  qui  existaient  également  chez  d'autres 
membres  de  sa  famille,  affectés  de  la  môme  maladie. 

En  réalité,  l'hypertrophie  musculaire  et  les  troubles  psy- 
chiques peuvent  manquer,  à  en  juger  par  les  faits  connus.  Voire 
qu'on  a  vu  exceptionnellemeut  l'atrophie  s'emparer  d'un  cer- 
tain nombre  de  muscles,  chez  des  sujets  atteints  de  la  maladie 
de  Thomsen;  témoin  les  observations  publiées  par  Erb',  par 
Peters^  par  Déléage',  par  Hoffmann*,  par  Friis%  par  Pitres''. 

Chez  notre  malade,  il  n'existe  ni  hypertrophie  ni  atrophie 
musculaire;  partout,  les  muscles  accessibles  à  l'inspection  et  à 
la  palpation  directes  présentent  un  volume  normal. 

1.  Erb.  — Ueber  die  Thomsensche  Krankheit  (Myotonia  congeiiita  .  Deulscfies 
Archiv  fur  klin.  Medicin,  1889,  t.  XLV,  fasc.  5  et  6,  p.  329. 

2.  Peïers.  —  Deutsche  Militur-Zetlschvift,  1874,  n°  2. 

3.  Délkage.  —  Étude  clinique  sur  la  maladie  de  Thomsen.  Paris,  1890. 

4.  Hoffmann.  —  Ueber  einen  Fall  von  Thomsen'scher  Krankheit.  Ncurolu- 
gisches  Centralblatt,  1895,  n"  13,  p.  618. 

3.  Friis.  —  Zur  Kenntniss  der  Thomsen'schen  Krankheit.  Xeiirolof/isclies  Cen- 
tmlblatt,  1892,  n»  4,  p.  40. 

G.  PrrRES  et  Dallidet.  —  Une  observation  de  maladie  de  Thomsen.  Arc/tives 
de  Neurolof/ie,  1885,  p.  201. 
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De  ce  que  quelques  traits,  d'importance  secondaire,  de  la 
maladie  de  Thomsen  manquent  chez  notre  malade,  cela 
n'ébranle  pas  mon  opinion  relative  à  la  nature  des  symptômes 
du  second  groupe,  que  nous  constatons  chez  lui.  Aussi  bien 
je  suis  en  possession  de  la  preuve  objective,  anatomique,  de 
mon  diagnostic.  J'ai  fait  pratiquer  chez  B...  l'excision  d'un 
petit  fragment  du  triceps  brachial.  Ce  fragment  a  été  examiné 
îiu  microscope,  par  M.  Philippe,  chef  du  laboratoire  d'anatomie 
pathologique.  Voici  la  note  qu'il  m'a  remise  au  sujet  des  résul- 
tats de  cet  examen. 


Le  fragment  de  muscle  excisé,  gros  comme  un  haricot,  a  pu 
^tre  divisé  en  trois  portions  ;  chacune  d'elles  a  été  fixée  par  un 
réactif  différent  (acide  osmique  à  i  p.  100,  alcool  à  90°,  liquide 
de  Mûller).  Des  coupes  transversales  ou  longitudinales,  et  des 
•dissociations  ont  été  successivement  pratiquées. 

Comme  vous  pourrez  vous  en  rendre  compte  sur  les  dessins, 
placés  devant  vous,  on  est  frappé,  à  l'examen  histologique,  et 
par  la  multiplication  des  noyaux  musculaires  et  par  \ hypertro- 
phie des  fibres  musculaires. 

Les  noyaux,  colorés  en  violet  foncé  par  l'hématoxyline  alunée, 
se  rencontrent  principalement  sous  la  gaine  sarcolemmatique, 
plus  rarement  au  milieu  des  fibrilles  élémentaires,  en  plein 
protoplasma  musculaire  ;  les  coupes  longitudinales  les  montrent 
souvent  placés  les  uns  à  la  suite  des  autres,  disposés  comme 
les  grains  d'un  chapelet,  et  ces  traînées  sont  parfois  formées 
par  15  à  18  noyaux,  ainsi  disposés  bout  à  bout.  L'augmentation 
de  nombre  est  considérable,  puisque,  dans  certaines  fibres,  on 
compte  jusqu'à  20  noyaux,  alors  que  normalement  il  en  existe 
de  S  à  7.  Mais  outre  cette  multiplication  de  nombre,  il  faut 
noter  une  grosse  augmentation  du  volume  de  chaque  noyau, 
qui  paraît  au  moins  triple  du  volume  habituel.  De  plus,  les 
réseaux  de  chromatine  sont  très  développés;  on  les  met  aisé- 
ment en  évidence  par  l'emploi  de  l'hématoxyline  alunée.  Ils 
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forment  un  véritable  enchevêtrement,  dans  la  masse  même 
du  noyau;  cependant,  nous  n'avons  pu  rencontrer  aucune 
figure  nette  de  karyokinèse  ou  de  division  indirecte.  Par  contre, 
nous  avons  observé  fréquemment,  au  niveau  de  ces  masses 
nucléaires  énormes,  des  figures  qui  sont  évidemment  les  indices 
d'une  division  directe,  très  active,  des  noyaux  :  ainsi,  ces  der- 
niers prennent  la  forme  de  bissac,  de  biscuit,  de  raquette,  par- 
fois, ils  sont  divisés  en  trois  ou  quatre  segments  ;  quelquefois 
même,  l'on  voit  une  masse  nucléaire  étranglée  en  son  milieu, 
et  qui  présente  nettement  comme  le  commencement  d'un  sillon 
transversal,  début  certain  de  la  division  directe. 

L'hypertrophie  des  fibres  primitives  accompagne  la  multi- 
plication et  l'augmentation  de  volume  des  noyaux;  cette  hyper- 
trophie, nous  l'avons  trouvée  considérable  et  absolument  géné- 
ralisée à  toutes  les  fibres,  quoique  d'une  façon  inégale.  Chaque 
fibre  primitive  a  un  volume  variant  de  80  à  loO  ;j-,  alors  que  la 
fibre  normale  n'a  guère  que  30  à  oO  a. 

Les  fibres  ainsi  hypertrophiées  sont  tassées  les  unes  contre 
les  autres;  à  peine,  çà  et  là,  quelques  minces  fibrilles  conjonc- 
tives s'interposent,  sans  jamais  constituer  la  moindre  ébauche 
d'une  sclérose  interstitielle  :  de  même,  les  noyaux  du  tissu  de 
soutènement,  les  vaisseaux  (artères  ou  veines)  nous  ont  paru 
normaux. 

Il  nous  reste  à  dire  quelques  mots  de  l'état  du  protoplasma 
et  des  cylindres  primitifs  de  la  fibre  musculaire;  ni  sur  nos 
coupes  transversales,  ni  sur  nos  dissociations,  nous  n'avons 
rencontré  la  vacuolisation  du  protoplasma.  Ce  dernier  nous  a 
paru  être  homogène  partout,  présentant  les  champs  de  Cohn- 
heim  bien  tassés  les  uns  contre  les  autres.  Sur  les  coupes  lon- 
gitudinales, la  striation  transversale  était  suffisamment  mar- 
quée, en  thèse  générale;  toutefois,  en  certains  points,  elle  appa- 
raissait avec  moins  de  netteté  qu'à  l'état  habituel.  Mais  il  y  a 
lieu  de  rappeler  que  le  fragment  de  muscle  a  été  déposé  immé- 
diatement dans  les  liquides  fixateurs.  Or,  cette  immersion  im- 
médiate, qui  surprend  le  muscle  en  pleine  contraction,  a  pour 
effet  de  produire  une  coagulation  spéciale  du  protoplasma 
musculaire,  qui  masque  la  striation;  elle  simule  la  dégénéres- 
cence vitreuse  de  Zenker,  comme  l'avait  bien  remarqué  le  pro- 
fesseur Hayem,  dans  ses  études  expérimentales  sur  les  myosites. 
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Toutefois,  si  nous  n'avons  rencontré  nulle  part  la  vacuoli- 
sation  du  protoplasraa,  nous  devons  signaler  une  fibrillation 
excessive  de  la  fibre  musculaire;  les  cylindres  primitifs,  au 
niveau  des  dissociations,  nous  ont  paru  beaucoup  plus  fins  que 
normalement  et  en  nombre  bien  supérieur  au  nombre  habituel; 
par  endroits,  grâce  à  cette  fibrillation  excessive  et  à  son  hyper- 
trophie, la  fibre  musculaire  semblait  être  formée  de  minces 
fibrilles  conjonctives  tassées  les  unes  contre  les  autres. 

Notons  enfin,  pour  finir  cette  étude  de  la  fibre  musculaire 
proprement  dite,  que  nous  n'avons  rencontré  aucune  fibre  en 
voie  d'atrophie;  les  dissociations,  faites  après  fixation  par  la 
solution  d'acide  osmique  à  1  p.  100,  nous  ont  été  particulière- 
ment utiles  pour  affirmer  l'absence  de  tout  processus  atrophique 
ou  dégénératif  du  côté  de  la  fibre  musculaire;  ces  dissociations, 
en  effet,  n'ont  montré  aucune  granulation  graisseuse,  et  l'on 
sait  combien,  dans  toute  fibre  musculaire  en  voie  d'atrophie, 
ces  granulations  graisseuses,  teintées  en  noir  par  l'acide  osmique, 
sont  nombreuses  au  sein  du  protoplasma  et  entre  les  fibrilles 
élémentaires. 

Nous  avons  recherché,  par  le  procédé  de  Weigert-Pal, 
l'état  des  fibres  nerveuses  intra-musculaires  ;  mais  notre  frag- 
ment de  tissu  était  vraisemblablement  trop  petit.  Nous  n'avons 
pu  colorer  aucun  faisceau  nerveux;  nous  n'oserions  partir  de 
là,  pour  affirmer  l'altération  des  nerfs  intra-musculaires. 


Dans  leur  ensemble,  ces  résultats  concordent  avec  ceux  qui 
ont  été  obtenus,  après  biopsie,  par  Erb  (1885-1886),  par  Mac 
White  (1886),  par  Fischer  (1886),  par  Neanorow  (1886),  par 
Jacoby  (1887),  par  Martins  et  Hansemann  (1889),  par  Déléage 
(1890),  etc. 

D'autre  part,  MM.  Déjerine  et  Sottas  ayant  eu  l'occasion  de 
faire  l'autopsie  d'un  sujet  affecté  de  la  maladie  de  Thomsen  ont 
obtenu,  eu  égard  aux  altérations  musculaires,  des  résultats  qui 
ne  s'écartent  pas  sensiblement  de  ceux  acquis  à  la  suite  de 
biopsies.  Ils  ont  tout  particulièrement  insisté  sur  les  altérations 
des  noyaux,  sur  leur  accroissement  de  volume,  sur  leur  forme 
en  bissac  ou  en  raquette,   sur   le  développement  insolite  du 
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réseau  chromatique.  Toutes  ces  modifications,  nous  les  avons 
constatées  à  l'examen  du  fragment  de  muscle,  excisé  chez  notre 
malade.  Plus  heureux  que  les  auteurs  dont  je  vous  citais  les 
noms  à  l'instant,  nous  avons  pu  observer  les  figures  de  karyo- 
kinèse.  Sur  les  dessins  placés  devant  vous  se  trouvent  repré- 
sentées les  figures  de  division  directe,  d'après  nos  observations 
histologiques  ;  le  fait  est  à  retenir.  Nous  n'avons  pas  rencontré 
la  vacuolisation  de  la  fibre  musculaire,  signalée  dans  les  obser- 
vations d'Erb,  de  Déléage,  de  Déjerine  et  Sottas.  D'autres 
auteurs,  White,  Fischer,  Martins  et  Hansemann,  Seifert,  l'ont 
vu  manquer  également. 

Il  est  à  remarquer,  à  ce  propos,  que  le  fragment  excisé  chez 
notre  malade  provenait  du  triceps  brachial.  Or,  les  examens  au 
cours  desquels  a  été  constatée  la  vacuolisation  des  faisceaux 
primitifs,  ont  tous  porté  sur  des  fragments  de  muscles,  provenant 
des  membres  inférieurs.  11  est  donc  possible  que  si  nous  avions 
examiné  un  fragment  de  muscle,  excisé  aux  membres  inférieurs, 
nous  eussions  constaté  la  vacuolisation.  Une  pareille  consta- 
tation aurait  une  réelle  importance;  on  serait  jusqu'à  un  cer- 
tain point  autorisé  à  en  conclure  que  le  processus  musculaire  de 
la  maladie  de  Thomsen  comprend,  comme  stades  successifs,  la 
multiplication  des  noyaux,  l'hypertrophie  de  la  fibre  muscu- 
laire, sa  vacuolisation  et  son  atrophie,  suivant  une  hypothèse 
émise  déjà  par  Déléage. 

* 

Au  surplus,  nous  ne  sommes  pas  encore  fixés  sur  la  véritable 
nature  des  altérations  musculaires  qui  sont  propres  à  la  maladie 
de  Thomsen.  Erb  inclinait  à  rapprocher  cette  maladie  de  la 
dystrophie  musculaire  progressive,  qui  englobe  les  myo- 
pathies progressives  familiales.  Comme  il  avait  fait  pour 
celles-ci,  il  s'est  prononcé  contre  la  nature  exclusivement  myo- 
pathique  de  la  maladie  de  Thomsen.  Il  admet  que  dans  les 
deux  cas  la  lésion  musculaire  est  la  conséquence  d'une  alté- 
ration primordiale  des  centres  trophiques  de  la  moelle,  qui 
échappe  à  nos  moyens  actuels  d'investigation.  Les  résultats  de 
l'autopsie  pratiquée  par  MM.  Déjerine  et  Sottas  parlent  contre 
cette  hypothèse;  ils  se  résument,  en  effet,  dans  la  constatation 
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d'une  intégrité  parfaite  du  système  nerveux  central  et  périphé- 
rique. En  outre,  de  ce  que  la  multiplication  et  l'hypertrophie 
des  noyaux  constituent  les  premières  altérations  en  date  et 
précèdent  l'hypertrophie  des  fibres  musculaires,  de  ce  qu'elles 
se  montrent  surtout  dans  les  muscles  qui  fournissent  la  plus 
o-rande  somme  de  travail,  ainsi  aux  membres  inférieurs, 
MM.  Déjerine  et  Sottas  concluent,  comme  lavait  déjà  fait 
Déléage,  que  la  maladie  de  Thomsen  doit  être  rattachée  à  la 
classe  des  myopathies  primitives. 

Sur  le  point  de  savoir  si  le  processus  musculaire  est  consti- 
tué, à  ses  débuts,  par  une  myosite  parenchymateuse  ou  par  une 
myosite  interstitielle,  il  est  impossible  de  se  prononcer  dans 
l'état  actuel  de  nos  connaissances. 

Ce  qu'il  importe  que  vous  reteniez,  c'est  que  les  altérations 
musculaires  que  je  viens  de  vous  décrire  ont  une  signification 
diagnostique  de  premier  ordre.  Je  puis  vous  en  citer  comme 
preuve  le  fait  suivant.  Le  professeur  Erb  voulant  faire  des 
préparations  de  muscle  normal,  pour  les  comparer  à  des  prépa- 
rations provenant  d'un  sujet  affecté  de  la  maladie  de  Thomsen, 
préleva  des  fragments  démuselé  sur  le  cadavre  d'un  cancéreux. 
Sur  les  préparations  obtenues  de  la  sorte,  il  constata  les 
altérations  que  l'on  considère  comme  caractéristiques  de  la 
maladie  de  Thomsen.  Or  le  sujet,  sur  le  cadavre  duquel  on  aval 
enlevé  ces  fragments  de  muscles,  avait  présenté  de  son  vivant 
les  svmptomes  de  la  maladie  en  question,  d'après  les  rensei- 
o^nements  recueillis  après  coup.  Le  diagnostic  avait  donc  été 
fait  post  mortcml 

En  résumé,  nous  constatons,  chez  B...,  les  symptômes  d'une 
méningo-myélite  syphilitique,  associés  à  ceux  de  la  maladie  de 

Thomsen. 

Le  moment  est  venu  de  nous  demander  quelles  relations 
peuvent  exister  entre  ces  deux  ordres  de  manifestations,  ou,  si 
vous  voulez,  entre  les  deux  affections  dont  est  atteint  notre 
malade.  Eh  bien,  je  commence  par  poser  en  fait  que  celles-ci 
relèvent  de  causes  très  dissemblables. 

Inutile  d'insister  sur  l'étiologie  de  la  méningo-myélite 
syphilitique. 
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Pour  ce  qui  est  de  la  maladie  de  Tliomsen,  elle  est  aujour- 
d'hui bien  classée  en  nosologie.  Les  nombreux  travaux  dont 
elle  a  fait  l'objet,  à  l'étranger  et  en  France,  et  parmi  lesquels 
je  crois  devoir  consacrer  une  mention  spéciale  à  la  remar- 
quable thèse  de  mon  élève  et  ami  le  D""  Déléage,  concourent 
dans  leur  ensemble  à  établir  qu'il  s'agit  à  la  fois  d'une  affec- 
tion héréditaire  et  d'une  •diïecïion  co?igéniiale .  Presque  toujours 
elle  coexiste  chez  plusieurs  membres  d'une  même  famille, 
appartenant  à  plusieurs  générations.  C'est  vous  dire  qu'elle  est 
essentiellement  une  maladie  familiale.  L'histoire  de  la  famille 
de  Thomsen  est  on  ne  peut  plus  instructive  à  cet  égard.  Au 
moment  oij  Thomsen  a  publié  son  auto-observation,  la  maladie 
à  laquelle  il  a  laissé  son  nom  avait  déjà  frappé  quatre  généra- 
tions successives,  à  savoir  :  1  membre  de  la  génération  la  plus 
ancienne,  3  membres  de  la  génération  suivante,  14  membres 
de  la  troisième,  à  laquelle  appartenait  le  D""  Thoaisen,  et  des 
membres  de  la  quatrième.  Il  ne  s'agit  pas  là  de  circonstances 
insolites;  des  faits  du  même  genre  ont  été  publiés  par  d'autres 
auteurs.  Ainsi  Erb  {loc.  cit.)  a  publié  l'arbre  généalogique 
d'une  famille  dont  cinq  générations  successives  comptaient 
parmi  leurs  membres  des  sujets  atteints  de  la  maladie  de 
Thomsen. 

Les  renseignements  que  nous  avons  pu  recueillir  sur  les 
antécédents  familiaux  de  B...  ne  nous  ont  donné  que  des 
résultats  négatifs,  eu  égard  à  l'existence  éventuelle  d'un  cas  de 
maladie  de  Thomsen,  chez  l'un  de  ses  ascendants  ou  de  ses  col- 
latéraux. Il  semble  donc  que  l'hérédité  n'entre  pour  rien  dans 
l'étiologie  du  cas;  pareille  chose  a  été  observée  un  assez  grand 
nombre  de  fois,  par  d'autres  auteurs.  Il  est  arrivé  aussi  que  la 
maladie  de  Thomsen  frappât  exclusivement  des  membres  d'une 
seule  et  même  génération;  deux  exemples  de  ce  genre  ont  été 
relatés  par  Déléage. 

Chez  B...,  il  ne  s'agit  pas  non  plus  d'une  affection  congéni- 
tale, car  le  malade  avait  atteint  sa  trente-quatrième  année  à 
l'époque  où  il  a  présenté  les  premières  manifestations  de  la 
maladie  de  Thomsen.  En  thèse  générale,  les  choses  se  passent 
différemment.  Ainsi  les  46  cas  de  maladie  de  Thomsen,  qui  se 
trouvent  relevés  dans  la  thèse  de  Déléage,  se  répartissent  ainsi 
eu  égard  à  l'époque  d'apparition  des  premiers  symptômes 
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trente-trois  fois  la  maladie  a  débuté  dans  la  première  enfance, 
cinq  fois  dans  la  seconde  enfance  ou  à  l'époque  de  la  puberté, 
deux  fois  à  l'âge  adulte;  pour  les  six  autres  cas,  le  début  est 
simplement  indiqué  comme  ayant  eu  lieu  dans  l'enfance. 

En  regard  de  ces  dernières  statistiques,  je  puis  vous  placer 
des  exemples  de  début  tardif  de  la  maladie  de  Thomsen.  Tout 
récemment  le  D'^  Pelizaeus  en  a  communiqué  deux,  à  la  Société 
de  Psychiatrie  et  de  Neurologie  de  Berlin  :  début  à  l'âge  de 
J7  ans,  chez  un  premier  malade;  début  à  l'âge  de  21  ans,  chez  la 
sœur. 

Le  cas  de  notre  malade  rentre,  en  fin  de  compte,  dans  la 
catégorie  des  exceptions;  chez  B...,  la  maladie  de  Thomsen 
n'est  ni  héréditaire  ni  familiale.  Elle  s'est  développée  sur  un 
terrain  prédisposé,  chez  un  sujet  dont  le  père  et  le  grand-père 
étaient  d'incorrigibles  alcooliques,  et  qui,  par  cela  même,  devait 
réaliser  un  état  de  fragilité  anormale  du  système  neuro-mus- 
culaire. La  syphilis,  qu'il  a  contractée  à  l'âge  de  33  ans,  n'a 
pu  qu'accentuer  cet  état  de  fragilité  native,  qui  faisait  de  ses 
muscles  et  de  son  système  nerveux  un  lociis  minoris  resistentise. 
Mais  ce  que  je  tiens  à  souligner,  c'est  qu'un  rôle  direct,  un 
rôle  de  cause  occasionnelle  ne  saurait  revenir  à  la  syphilis,  dans 
le  développement  de  la  maladie  de  Thomsen,  car  jusqu'ici 
on  ne  connaît  pas  d'exemple  de  cette  maladie,  ayant  eu  une 
origine  syphilitique. 


Chez  notre  malade,  nous  avons  donc  affaire  à  l'association 
de  deux  maladies  distinctes  :  une  maladie  acquise,  infectieuse, 
la  méningo-myélite  syphilitique;  —  une  maladie  développée 
sous  l'influence  d'une  prédisposition  héréditaire,  la  maladie  de 
Thomsen.  Aussi  bien,  l'association  de  cette  dernière  à  quelque 
autre  affection  des  centres  nerveux  est  loin  d'êlre  rare,  si  on 
en  juge  par  les  faits  connus.  Ainsi,  Erb  a  publié  un  exemple  de 
maladie  de  Thomsen  associée  à  la  sclérose  en  plaques.  Ribal- 
kine  a  présenté  à  la  Société  de  Psychiatrie,  de  Saint-Péters- 
bourg, un  malade  qui  réalisait  le  tableau  clinique  de  la 
syringomyélie,  et  dont  quelques  muscles  étaient  le  siège  de  la 
réaction  myotonique.  Il  est  vrai  qu'après  examen  du  malade, 
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Blumenau  et  Bechterew  ont  contesté  que  la  maladie  de  Thom- 
sen  fût  en  cause,  et  non  sans  raison. 

Chez  Lin  malade  dont  l'observation  a  été  publiée  par  Hoff- 
mann', les  symptômes  de  la  maladie  de  Thomsen  étaient  asso- 
ciés à  un  certain  degré  de  parésie  et  d'amaigrissement  des 
membres  supérieurs,  accompagnés  d'une  diminution  de  l'exci- 
tabilité électrique  des  muscles,  le  tout  paraissant  relever  d'une 
atrophie  musculaire  du  type  spinal. 

Le  malade  de  Pelizaeus,  dont  je  vous  parlais  tout  à  l'heure, 
présentait,  indépendamment  des  symptômes  de  la  maladie  de 
Thomsen,  une  atrophie  très  nette  du  deltoïde,  des  muscles  qui 
s'insèrent  à  l'omoplate,  et  des  muscles  de  l'éminence  thénar,  à 
gauche 

Le  sujet  d'une  observation  de  maladie  de  Thomsen,  publiée 
par  P.  Marie,  avait  en  outre  des  attaques  d'épilepsie  jackso- 
nienne. 

J'ai  observé,  pour  ma  part,  un  malade  dont  le  cas  se  trouve 
relaté  dans  la  thèse  de  Déléage,  et  qui  réalisait  l'association  des 
symptômes  de  la  maladie  de  Thomsen  à  des  manifesfations  de 
névrite  périphérique  et  à  une  atrophie  du  membre  inférieur 
gauche,  probablement  d'origine  alcoolique. 

Bref;,  rien  n'est  fréquent  comme  l'association  de  la  maladie 
de  Thomsen  à  quelque  autre  affection  du  système  nerveux.  Sous 
ce  rapport,  l'observation  de  notre  malade  rentre  dans  la  règle. 

* 

Pronostic.  —  Quelques  mots  sur  le  pronostic  du  cas  qui  a 
fait  l'objet  de  cette  discussion. 

Des  deux  affections  dont  B...  est  atteint,  il  semble,  de  prime 
abord,  que  l'une,  la  méningo-myélite  syphilitique,  en  raison 
même  de  sa  nature,  soit  curable,  soit  justiciable  du  traitement 
spécifique.  Or  il  y  a  des  réserves  à  faire,  à  cet  égard.  Si,  d'une 
façon  générale,  le  traitement  spécifique  est  très  efficace  contre 
les  gommes,  il  a  moins  de  prise  sur  les  infiltrations  diffuses 
méningo-myélitiques,  embryonnaires  et  vasculaires,  et  c'est  ce 
genre  de  processus  qui  est  évidemment  en  cause,  chez  notre 

■].  IIoFFMA^x.  —  Ueber  einen  Fall  von  Tliomsenscher  Ivi-ankheit.  Xeurologlsches 
CenlralbkdL  1893,  n"  13,  p.  618. 
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malade.  Est-ce  à  dire  que  la  paraplégie  et  les  autres  symptômes 
médullaires,  que  nous  constatons  chez  B...,  soient  absolument 
réfractaires  à  nos  moyens  d'intervention?  En  aucune  manière, 
déjà  l'événement  nous  en  a  fourni  la  preuve.  Un  premier  essai 
de  traitement  spécitique  intensif  a  déjà  donné  une  amélioration 
notable  ;  il  est  permis  d'espérer  que  la  cure  subséquente,  à 
laquelle  je  me  propose  de  soumettre  B...,  aura  pour  effet  d'ac- 
centuer cette  amélioration,  sans  que,  je  vous  le  répète,  nous 
puissions  prétendre  à  une  guérison  radicale.  Pour  vous  dire  le 
fond  de  ma  pensée,  je  suis  porté  à  croire  que,  dans  le  cas  actuel, 
le  traitement  spécifique  nous  a  déjà  donné  le  meilleur  de  ce  que 
nous  devons  en  attendre.  Déjà  de  par  sa  méningo-myélite 
syphilitique,  le  malade  est  donc  voué  à  un  état  de  quasi- 
infirmité. 

Mais  il  nous  faut  compter  aussi  avec  l'autre  affection  dont  il 
est  atteint,  avec  la  maladie  de  Thomsen,  qui  n'est  pas  grave  par 
elle-même,  qui  ne  compromet  en  rien  l'existence  de  ceux  qui 
en  sont  affligés,  mais  qu'il  y  a  tout  lieu  de  considérer  comme 
incurable.  Or  elle  gène  beaucoup  les  malades  dans  l'exécution 
des  moindres  mouvements;  elle  est  sujette  à  des  exacerbations 
fréquentes,  sous  l'influence  de  la  moindre  émotion,  sous  l'in- 
tluence  du  froid,  de  la  fatigue,  etc.  En  raison  des  troubles  mo- 
teurs qu'elle  entraîne,  elle  expose  les  malades  à  des  accidents 
qui  peuvent  avoir  des  conséquences  plus  ou  moins  graves.  En 
tout  cas  elle  les  met  dans  l'impossibilité  d'exercer  une  profes- 
sion qui  exige  tant  soit  peu  d'efforts  musculaires;  vous  concevez 
donc  que  B...  est  voué  à  une  double  infirmité,  de  par  sa  mala- 
die de  Thomsen,  et  de  par  sa  méningo-myélite  syphilitique. 


Traitement.  —  Que  faire  en  l'occurrence?  Je  vous  ai  déjà 
dit  que  j'étais  décidé  à  soumettre  B...  à  un  nouvel  essai  de 
traitement  spécifique  intensif,  dans  l'espoir  d'obtenir  une  nou- 
velle amélioration  de  sa  méningo-myélite.  Cette  nouvelle  cure 
comprendra  des  frictions  mercurielles,  combinées  avec  l'admi- 
nistration interne  de  l'iodure  de  potassium  aux  doses  progressi- 
vement croissantes  de  o  à  12  grammes  par  vingt-quatre  heures. 

Je  ne  prescrirai  à  notre  malade  aucun  des  médicaments,  — 
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bromures,  strychnine,  caféine,  atropine,  etc.,  — qu'on  a  préco- 
nisés contre  la  maladie  de  Thomsen,  convaincu  que  je  suis  de 
leur  parfaite  inefficacité. 

L'hydrothérapie,  les  bains  ont  donné  des  résultats  très  con- 
tradictoires, suivant  les  malades,  suivant  les  modes  d'applica- 
tion et  la  température  de  l'eau.  J'en  profite  pour  vous  rappeler 
encore  une  fois  ce  que  j'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  dire  à 
maintes  reprises  :  en  matière  d'hydrothérapie,  il  faut  individua- 
liser, il  faut  tâter  la  susceptibilité  propre  à  chaque  malade,  et 
s'abstenir  des  formules  générales.  L'eau  froide  réussit  chez  les 
uns,  elle  échoue  chez  d'autres,  qui  se  trouvent  bien  des  bains 
tièdes  prolongés.  C'est  précisément  ce  qui  est  arrivé  chez  des 
sujets  atteints  de  la  maladie  de  Thomsen. 

L'électrisation  a  été  préconisée  par  un  certain  nombre  d'au- 
teurs. Erb,  avec  la  haute  autorité  qui  s'attache  à  son  nom,  a 
recommandé  la  galvanisation  des  centres  nerveux.  J'ai  l'inten- 
tion, pour  ma  part,  de  soumettre  notre  malade  à  l'action  des 
courants  alternatifs  à  hautes  fréquences,  en  considération  de 
l'influence  favorable  qu'ils  sont  censés  exercer  sur  la  nutrition; 
en  même  temps  je  ferai  faire  la  faradisation  des  muscles,  avec 
des  courants  faibles. 

On  a  encore  vanté  comme  des  remèdes  efficaces  contre  les 
manifestations  de  la  maladie  de  Thomsen  le  massage,  la  gym- 
nastique méthodique,  qui  consiste  à  faire  exécuter  au  malade 
des  mouvements  auxquels  on  oppose  une  certaine  résistance, 
l'enroulement  d'une  bande  de  caoutchouc  autour  des  membres. 
En  cas  d'insuccès  du  traitement  électrique,  je  me  propose  de 
faire  l'essai  de  ces  procédés  de  traitement. 

Avant  cela,  j'ai  l'intention  de  soumettre  notre  malade  à  des 
injections  de  suc  musculaire,  tentative  qui  me  paraît  tout  à  fait 
rationnelle,  en  principe. 

Pour  en  finir  avec  ce  qui  est  relatif  au  traitement  de  la  mala- 
die de  Thomsen,  je  vous  rappelle  qu'une  vie  calme,  un  exercice 
modéré,  le  séjour  dans  les  lieux  qui  sont  à  l'abri  des  tempéra- 
tures extrêmes,  l'abstinence  des  boissons  alcooliques  sont  sus- 
ceptibles d'atténuer  dans  une  certaine  mesure  les  troubles  mo- 
teurs de  la  maladie  en  question.  Quand  on  a  affaire  à  des  enfants, 
on  a  des  chances  d'enrayer  la  maladie  dans  sa  marche,  de  la 
maintenir  au  statu  qiw,  au  prix  d'une  hygiène  appropriée. 
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Sommaire.  —  Exemple  clinique  :  circonstances  familiales.  —  Une  des  filles  de 
la  malade'est  affectée  d'un  rhumatisme  chronique  infectieux.  —  Antécédents 
personnels.  —  Apparition  de  nodosités  douloureuses,  sur  le  devant  de  la  poi- 
trine; œdème  douloureux,  au  pourtour  des  chevilles.  —  Douleurs  dans  les 
membres  inférieurs  :  faiblesse  croissante,  puis  paralysie  de  la  jambe  droite. 
—  État  de  la  malade,  au  moment  de  son  entrée  à  l'hôpital  :  état  saburral 
de  la  langue.  —  Paralysie  totale  du  membre  inférieur  droit;  abolition  des 
réflexes  tendineux.  —  Éruption  huileuse.  —  Atrophie  du  membre  paralysé  ; 
signes  de  la  R.D.  —  Manifestations  douloureuses  ;  anesthésie  dans  le  domaine 
d'innervation  du  crural.  —  État  actuel  :  atténuation  des  phénomènes  doulou- 
reux.—  Persistance  des  autres  manifestations. 

Diagnostic.  —  Une  première  question  à  résoudre  est  relative  à  la  nature  de  la 
monoplégie  du  membre  inférieur  droit  . —  Raisons  qui  doivent  faire  écarter 
l'hypothèse  d'une  origine  hystérique  de  la  monoplégie.  —  Caractères  cliniques 
des  monoplégies  d'origine  cérébrale;  ils  contrastent  avec  ceux  cpie  l'on  con- 
state dans  l'exemple  clinique  présenté.  — Les  circonstances  clinicpies  du  cas  ne 
cadrent  pas  non  plus  avec  l'hypothèse  d'une  poliomyélite  ou  d'une  hémato- 
myélie,  les  seules  affections  spinales  susceptibles  d'être  invoquées.  —  Reste 
l'hypothèse  d'une  origine  périphérique  de  la  monoplégie.  —  Considérations 
anatomiques  sur  l'innervation  du  membre  inférieur;  constitution  des  plexus 
lombaire  et  sacré.  —  En  l'absence  de  toute  cause  appréciable  de  compres- 
sion, l'hypothèse  d'une  polynévrite  est  à  la  rigueur  admissible.  —  L'hypothèse 
d'une  névrite  radiculaire  loiBbo-sacrée  est  plus  plausible. 

Éliologie.  —  La  névrite  multiple  se  développe  surtout  sous  l'influence  des  intoxi- 
cations, des  auto-intoxications  et  des  infections.  —  Absence  d'une  intoxica- 
tion exogène  dans  le  cas  actuel.  —  Raisons  propres  à  faire  soupçonner  l'inter- 
vention d'une  auto-intoxication;  érythème  polymorphe.  —  Intervention 
possible  d'une  tuberculose  latente.  —  Conclusion. 

1.  Leçon  du  U  mars  1897. 
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Pronostic  et  Traitement.  —  La  gravité  du  pronostic  est  liée  à  l'état  général.  —  Un 
dénouement  fatal  est  à  craindre,  du  fait  des  progrès  de  la  consomption.  —  Le 
traitement  institué  a  été  exclusivement  symptomatique. 


Messieurs, 

Deux  malades,  la  mère  et  la  fille,  que  je  vais  vous  présenter 
tout  à  l'heure,  réalisent  des  circonstances  pathologiques  qui 
vont  me  fournir  l'occasion  de  vous  édifier  sur  l'importance 
qu'acquièrent,  dans  hien  des  cas,  les  questions  de  palhogénie, 
pour  qui  veut  établir  un  diagnostic  et  un  pronostic  rigoureux, 
et  instituer  une  thérapeutique  rationnelle,  basée  sur  une  con- 
naissance raisonnée  de  l'élément  étiologique,  de  la  nature  et  du 
siège  des  lésions. 

Je  serai  bref  sur  ce  qui  concerne  le  cas  de  la  fille.  Au  con- 
traire je  compte  m'étendre  longuement  sur  tout  ce  qui  a  trait  à 
la  maladie  de  la  mère.  Son  cas  est  bien  propre  à  vous  édifier 
sur  la  nécessité  qui  s'impose  au  neuropathologiste  de  ne  pas 
se  confiner  dans  le  domaine  de  sa  spécialité,  et  de  faire  appel 
aux  enseignements  de  la  médecine  générale,  pour  déterminer 
la  nature  de  certaines  affections  nerveuses. 

Je  vais  d'abord  vous  mettre  au  courant  de  l'histoire 
clinique  de  la  mère. 

* 

Il  s'agit  d'une  nommée  G...,  âgée  de  47  ans,  blanchisseuse, 
entrée  dans  mon  service  le  24  décembre  1896;  elle  occupe  le 
n^  8  de  la  salle  Duchenne,  de  Boulogne.  Son  père  est  mort  à 
l'âge  de  67  ans,  d'une  tumeur;  il  exerçait  la  profession  de 
marchand  de  vin,  et  comme  tel  il  avait  commis  de  fréquents 
excès  alcooliques.  Il  était  d'un  caractère  très  emporté. 

La  mère  de  la  malade  a  été  sujette  à  la  migraine  pendant 
de  longues  années;  elle  est  morte  d'une  fluxion  de  poitrine,  à 
l'âge  de  63  ans.  Tous  ses  enfants  sont  morts  en  bas  âge,  à 
l'exception  de  notre  malade  et  d'un  garçon,  qui  s'est  tué  acci- 
dentellement. 

G...  est  née  à  terme.  Sa  première  enfance  s'est  passée  sans 
accidents  pathologiques  notables.  A  l'âge  de  3  ans,  elle  a  eu 
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une  variole  assez  sévère;  elle  en  porte  encore  des  traces,  sous 
forme  de  cicatrices  de  la  peau  et  d'une  blépharite  chronique. 
Réglée  à  Fâge  de  15  ans,  elle  n'a  jamais  présenté  de  troubles 
menstruels,  jusqu'à  son  retour  d'âge,  survenu  l'année  dernière, 
sans  troubles  concomitants. 

Elle  s'est  mariée  à  l'âge  de  20  ans,  elle  a  eu  douze  enfants. 
L'un  d'eux  est  mort  d'une  méningite  consécutive  à  une 
rougeole;  six  autres  ont  succombé  à  la  variole,  et  deux  au 
croup.  Il  lui  reste  trois  enfants,  dont  l'aîné,  âgé  de  22  ans,  et 
une  fille,  âgée  de  20  ans,  sont  d'une  bonne  santé.  Reste  une 
fillette  de  10  ans  et  demi,'  que  j'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous 
présenter  à  une  de  mes  leçons  du  mardi.  Je  vais  la  remettre 
sous  vos  yeux,  car  il  importe  que  vous  vous  rendiez  bien 
compte  de  la  maladie  dont  elle  est  attteinte. 


Vous  voyez  que  cette  fillette  est  bien  développée  pour  son 
âge,  mais  qu'elle  a  un  aspect  souffreteux;  sa  figure  est  pâlotte, 
comme  bouffie.  Elle  se  plaint  de  douleurs  assez  vives  dans  les 
grandes  jointures.  Vous  pouvez  vous  rendre  compte  qu'elle  a 
les  articulations  tibio-tarsiennes,  celles  des  genoux,  des  poi- 
gnets, des  coudes,  manifestement  tuméfiées.  La  peau  qui  les 
recouvre  est  distendue,  mais  ne  présente  pas  de  changement  de 
coloration;  à  n'en  pas  douter,  cette  distension  est  causée  surtout 
par  un  épanchement  dans  les  synoviales,  mais  en  partie  aussi  par 
un  épaississement  des  tissus  péri-articulaires.  La  pression  digi- 
tale est  douloureuse,  et  il  en  est  de  même  des  mouvements  qu'on 
imprime  aux  membres  et  de  ceux  que  la  malade  exécute  spon- 
tanément. 11  en  résulte  que  les  mouvements  volontaires  sont 
très  limités,  et  que  l'enfant  éprouve  une  grande  gêne  pour  saisir 
un  objet,  pour  marcher,  etc. 

L'état  général  est  assez  satisfaisant.  L'examen  des  princi- 
paux viscères  et  en  particulier  du  cœur  ne  nous  a  rien  révélé 
d'anormal.  Les  grandes  fonctions  s'exécutent  régulièrement. 

Je  crois  devoir  insister  sur  un  détail  d'une  grande  impor- 
tance :  cette  fillette  a  présenté  et  présente  encore  des  adénites 
au  niveau  des  coudes;  ses  ganglions  épitrochléens  sont  aug- 
mentés de  volume,  et  très  faciles  à  sentir  au  palper.  On  découvre 
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d'autres  ganglions  engorgés,  le  long  des  paquets  vasculo-ner- 
veux  des  bras.  Au  contraire,  les  ganglions  des  aisselles,  ceux  des 
aines,  ceux  du  cou  sont  à  peine  augmentés  de  volume. 

La  présence  de  cette  adénopathie  sus-articulaire  a  été 
signalée  pour  la  première  fois  par  mon  collègue  et  ami  Chauf- 
fard, dans  un  mémoire  publié  en  collaboration  avec  M.  Ra- 
mona Ils  Pont  rencontrée  dans  sept  cas,  et  ils  en  ont  fait  l'ex- 
pression d'un  processus  morbide  infectieux,  bien  distinct  de 
celui  qui  paraît  présider  à  la  production  des  formes  séniles, 
involutives,  du  rhumatisme  chronique.  M.  Pierre  Marie  s'est 
rallié  à  cette  interprétation,  dans  une  leçon  sur  ce  même  sujet. 

Or  la  fillette  qui  est  devant  vous  a  eu  à  plusieurs  reprises 
de  petites  poussées  aiguës  flaxionnaires  du  côté  des  jointures; 
voire  que  l'une  ou  l'autre  fois  ces  poussées  ont  été  accompagnées 
de  fièvre.  Actuellement  il  n'y  a  pas  d'hésitation  possible,  c'est 
bien  en  présence  du  rhumatisme  chronique  que  nous  nous 
trouvons,  d'un  rhumatisme  développé  sous  l'influence  d'une 
infection  ou  d'une  auto-intoxication  de  nature  indéterminée. 
Dans  les  circonstances  actuelles,  cette  constatation  a  son 
importance,  ainsi  que  vous  allez  le  comprendre  tout  à  l'heure. 


Je  reviens  au  cas  de  la  mère  de  cette  fillette,  qui  va  faire 
l'objet  principal  de  cette  leçon.  En  1873,  à  la  suite  d'un  accou- 
chement laborieux,  elle  a  eu  une  héniorrhagie  de  l'œil  gauche, 
avec  troubles  consécutifs  de  la  vue,  qui  subsistent  encore. 

Il  y  a  quatre  ans,  elle  a  eu,  dit-elle,  une  pneumonie  grave, 
qui  l'a  tenue  au  lit  pendant  près  de  quarante  jours. 

G...,  qui  est  très  courageuse,  ayant  perdu  son  mari,  était 
obligée  de  subvenir  aux  besoins  de  sa  petite  famille.  Pour  y 
arriver,  elle  s'acharnait  au  travail,  passant  ses  journées  et  sou- 
vent une  partie  de  ses  nuits  au  lavoir.  Non  seulement  elle  se 
surmenait  physiquement,  mais  encore  elle  était  exposée  à 
l'action  nocive  des  courants  d'air  et  des  intempéries.  Quoi 
d'étonnant  que  dans  ces  conditions  sa  santé  se  soit  altérée? 

Il  y  a  environ  six  mois,  elle  a  senti  ses  forces  décliner;  elle 

1.  Chauffard  et  Ramon. —  Des  adénopathies  dans  le  rhumatisme  chronique 
infectieux.  Revue  de  Médecine,  mai  1896. 
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n'avait  plus  le  même  entrain  au  travail.  Sans  éprouver  de  souf- 
frances bien  déterminées,  elle  était  mal  à  l'aise.  Elle  n'en  con- 
tinua pas  moins  son  travail. 

Les  choses  duraient  ainsi  depuis  un  mois,  lorsque  G... 
ressentit  dans  le  sein  gauche,  à  fleur  de  peau,  une  sensation 
anormale  ;  c'était  comme  un  tiraillement,  à  peine  perceptible, 
avec  une  très  légère  douleur.  Peu  de  temps  après,  une  tache 
rouge  fit  son  apparition  à  ce  même  niveau,  suivie  d'une  petite 
tumeur  qui  mit  quelques  jours  à  atteindre  le  volume  d'une 
noisette.  Cette  tumeur,  violacée  à  sa  surface,  un  peu  inégale  et 
bosselée,  faisait  corps  avec  la  peau  et  le  tissu  cellulaire  sous- 
cutané.  Elle  se  laissait  difficilement  déplacer.  Une  pression, 
exercée  à  sa  surface,  donnait  lieu  à  des  élancements  douloureux. 
Au  bout  de  quelques  jours,  cette  nodosité  se  mit  à  pâlir,  à  dimi- 
nuer de  volume,  pour  disparaître. 

Quelques  jours  après  l'apparition  de  cette  première  tumeur, 
d'autres,  en  tout  semblables,  firent  leur  apparition  à  la  surface 
du  thorax,  au  niveau  du  bout  sternal  du  quatrième  espace 
intercostal,  et  au  niveau  de  l'articulation  sterno-claviculaire,  des 
deux  côtés. 

Ces  tumeurs,  plus  ou  moins  volumineuses,  plus  ou  moins 
douloureuses,  l'une  ou  l'autre  pseudo-fluctuante,  rougeâtres, 
ou  bien  faisaient  corps  avec  la  peau,  ou  bien  étaient  logées  dans 
l'épaisseur  du  tissu  cellulaire  sous-cutané,  voire  même  adhé- 
rentes au  thorax.  Toutes  elles  se  sont  comportées  comme  la 
première;  c'est-à-dire  qu'après  quelques  jours  de  durée,  elles 
ont  fini  par  se  résorber,  en  laissant  comme  traces,  des  taches 
brunâtres,  indélébiles,  sans  induration,  sans  adhérences  pro- 
fondes, ainsi  que  vous  allez  en  juger  tout  à  l'heure,  de  visu. 

Remarquez  bien.  Messieurs,  que  toute  cette  évolution  s'est 
faite  d'une  façon  en  quelque  sorte  silencieuse,  sans  manifesta- 
tions fébriles  bien  nettes,  sans  autre  épiphénomène  que  le 
malaise  général.  J'insiste  expressément  sur  ce  que  ces  petites 
tumeurs  n'ont  jamais  eu  de  retentissement  sur  les  ganglions 
lymphatiques  voisins,  sur  ceux  des  aisselles  notamment.  Au 
moment  où  elles  étaient  sur  le  point  d'éclore,  la  malade  ressen- 
tait des  picotements  paroxystiques,  de  quelques  minutes  de 
durée,  limités  au  siège  de  la  tumeur. 

Malgré  l'aggravation  de  son  malaise  général,  malgré  l'appa- 
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rition  de  toutes  ces  tumeurs,  cette  femme  a  continué  de  se 
surmener  et  de  s'exposer  aux  refroidissements.  Il  y  a  environ 
trois  mois,  elle  venait  de  se  fatiguer  plus  que  de  coutume,, 
lorsqu'elle  s'aperçut  qu'elle  avait  les  chevilles  fortement 
enflées.  Cette  enflure  était  accompagnée  de  douleurs  assez. 
vives,  qui  rendaient  la  marche  à  peu  près  impossible.  Au  bout 
de  deux  ou  trois  jours,  l'enflure  se  dissipa,  les  douleurs  ne  firent 
que  se  déplacer;  la  malade  soufFraitmaintenant  dans  les  mollets,^ 
dans  la  cuisse,  jusque  dans  la  hanche,  à  droite.  Ces  nouvelles 
soufl'rances  s'exaspérèrent  rapidement.  La  jambe  droite,  déjà 
difficile  à  mouvoir  du  fait  de  la  douleur,  se  mit  à  faiblir.  G... 
n'en  continua  pas  moins  d'aller  à  son  lavoir,  lorsqu'un  soir, 
vers  6  heures,  sa  jambe  droite  lui  fit  brusquement  défaut,  et  la 
malade  s'affaissa;  on  fut  obligé  de  la  transporter  à  son  domicile. 
Il  importe  que  vous  sachiez  qu'au  lavoir,  G...  se  tenait  debout 
des  heures  entières,  et  qu'elle  avait  l'habitude  de  s'appuyer 
davantage  sur  la  jambe  droite. 

Après  un  alitement  de  quelques  semaines,  elle  se  fit  trans- 
porter à  la  Salpètrière,  oii  elle  a  été  admise  dans  les  derniers, 
jours  du  mois  de  décembre  1896. 

Voici  en  quel  état  nous  l'avons  trouvée,  lors  de  notre  première 
visite. 


Nous  avions  devant  nous  une  femme  pâle,  amaigrie,  aux 
traits  tirés,  portant  sur  son  visage  les  traces  de  souffrances 
prolongées.  Depuis  sa  chute,  elle  était  reléguée  au  lit  ;  le  moindre 
mouvement  qu'elle  exécutait  avec  sa  jambe  droite  lui  arrachait 
des  cris  de  douleur.  La  peau  était  sèche,  un  peu  brûlante, 
sans  que  d'ailleurs  la  température  interne  s'élevât  au-dessus 
de  la  normale.  La  langue  était  blanche,  saburrale,  l'appétit 
médiocre.  La  malade  était  dans  un  état  d'anéantissement  très 
prononcé.  Elle  conservait  toute  son  intelligence. 

Ni  dans  la  sphère  d'innervation  des  nerfs  crâniens,  ni  aux 
membres  supérieurs,  ni  au  tronc,  ni  au  membre  inférieur  gauche 
on  ne  constatait  la  moindre  trace  de  paralysie,  de  troubles 
moteurs  ou  sensitifs.  Par  contre,  le  membre  inférieur  droit  était 
frappé  d'une  paralysie  totale,  absolue.  Non  seulement  la  malade 
ne  pouvait    exécuter    aucun    mouvement   spontané    avec    ce 
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membre,  mais  encore  il  luiétait  impossible  d'opposer  la  moindre 
résistance  aux  déplacements  qu'on  imprimait  aux  divers 
segments. 

La  paralysie  était  entièrement  flasque  ;  les  réflexes  tendineux 
étaient  abolis,  à  droite,  au  membre  inférieur;  les  réflexes  cu- 
tanés étaient  conservés.  Les  téguments  du  membre  paralysé, 
mais  principalement  la  face  antérieure  de  la  cuisse,  étaient  par- 
semés de  bulles,  de  vésicules,  les  unes  en  pleine  évolution,  les 
autres  en  voie  de  régression.  Une  fois  qu'elles  s'étaient  ouvertes 
et  vidées  de  leur  contenu,  les  bulles  laissaient  à  leur  place  des 
papules  rougeâtres,  puis  de  légères  érosions  du  derme,  et  fina- 
lement de  petites  taches  brunâtres,  du  diamètre  d'une  pièce  de 
cinquante  centimes.  Au  niveau  du  genou,  on  apercevait  une  de 
ces  taches  qui  avait  les  dimensions  d'une  pièce  de  cinq  francs 
en  argent. 

Les  muscles  du  membre  paralysé  étaient  très  atrophiés  dans 
leur  ensemble;  cette  atrophie  en  masse  portait  principalement 
sur  les  muscles  de  la  cuisse  (face  antérieure)  ;  ceux  de  la  jambe 
étaient  relativement  mieux  conservés.  A  la  partie  moyenne  de 
la  cuisse,  la  circonférence  du  membre  mesurait  6  centimètres 
de  moins  à  droite  qu'à  gauche. 

L'examen  électrique  a  fait  constater  les  signes  de  la  réaction 
de  dégénérescence  totale,  dans  tous  les  muscles  du  membre  para- 
lysé, aussi  bien  dans  ceux  de  la  cuisse  que  dans  ceux  de  la  jambe. 

La  malade  ressentait  sans  cesse  une  douleur  sourde,  contu- 
sive,  très  pénible,  dans  toute  l'étendue  de  son  membre  inférieur 
droit.  Cette  douleur  était  plus  marquée  à  la  partie  postérieure 
et  à  la  partie  interne  de  la  cuisse;  elle  était  beaucoup  moins 
vive  dans  les  mollets  et  au  niveau  de  la  malléole  externe.  De 
temps  à  autre,  à  époques  assez  rapprochées,  des  élancements 
douloureux  traversaient  le  membre  inférieur  droit.  Ils  trou- 
blaient le  sommeil  de  la  nuit,  et  dans  la  journée  ils  allaient  jus- 
qu'à arracher  des  cris  à  la  malade.  Les  moindres  mouvements 
exaspéraient  les  douleurs,  et  cela  doit  se  dire  surtout  du  sou- 
lèvement du  membre  paralysé  maintenu  en  extension  (signe  de 
Lasègue).  Enfin  une  pression  tant  soit  peu  forte  déterminait 
des  douleurs  aux  points  d'élection  bien  connus  :  points  sacrés, 
points  lombaires,  points  trochantériens,  au  sommet,  au  milieu  et 
à  la  partie  inférieure  du  creux  poplité,  à  la  malléole  externe. 
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S93r 


Voilà  pour  la  sensibilité  subjective.  D'autre  part,  l'examen 
de  la  sensibilité  objective  a  donné  lieu  aux  constatations  sui- 
vantes, dont  j'aurai  à  faire  ressortir  l'importance  :  la  sensibi- 


Fio.  109. 

I,  Aaesthésie  complète  et  totale;  II,  H^'poesthésie  de  moyenne  intensité  ; 

III,  Hypoesthésie  légère. 

lité  était  abolie  dans  tous  ses  modes,  à  la  face  antérieure  et  à  la 
face  interne  de  la  cuisse,  jusque  vers  le  bord  supérieur  de  la 
rotule,  c'est-à-dire  dans  tout  le  domaine  d'innervation  du  nerf 
crural  (fig.  109).  A  la  face  antérieure  de  la  jambe,  il  y  avait  simple- 

38 
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ment  hypoesthésie.  En  arrière,  dans  le  domaine  d'innervation 
du  sciatique,  on  ne  constatait  que  des  modifications  insigni- 
fiantes de  la  sensibilité,  sous  la  forme  d'une  très  légère  hypoes- 
thésie. D'autre  part,  les  sensibilités  profondes,  musculaire  et 
articulaire,  étaient  normales. 

Les  fonctions  sphinctériennes  n'ont  jamais  été  troublées. 

J'ajoute  que  la  malade  portait  encore,  sur  la  poitrine,  quel- 
ques-unes de  ces  nodosités  dont  je  vous  ai  donné  une  description 
circonstanciée. 


* 


Voilà,  Messieurs,  quel  était  l'état  de  la  malade,  au  mois  de 
janvier  dernier.  Depuis  lors,  G...  a  été  soumise  à  un  traitement 
sur  lequel  je  m'expliquerai  toutàl'heure.  Dans  l'intervalle,  son 
état  est  allé  en  s'améliorant.  Actuellement  G...  est  débarrassée 
de  ces  élancements  douloureux  qui  la  faisaient  tant  souffrir  et 
qui  troublaient  son  sommeil.  La  pression,  aux  points  d'élection 
que  je  vous  spécifiais  tout  à  l'heure,  est  toujours  encore  doulou- 
reuse, de  même  que  le  relèvement  du  membre  inférieur  droit 
maintenu  en  extension.  Toutefois,  les  douleurs  développées  de 
la  sorte  sont  beaucoup  moins  intenses  qu'autrefois.  Bref,  l'amé- 
lioration est,  à  cet  égard,  très  prononcée. 

Au  contraire,  les  troubles  de  la  sensibilité  objective,  l'état 
des  mouvements,  des  réactions  électriques,  des  réflexes  tendi- 
neux ne  s'est  pas  considérablement  modifié  ;  on  constate  tou- 
jours une  atrophie  en  masse  des  muscles  du  membre  paralysé. 
La  R.  D.  persiste,  avec  les  mêmes  caractères,  dans  les  mêmes 
muscles.  Aussi  bien  quand  la  malade  se  tient  debout  que 
lorsqu'elle  marche,  elle  s'appuie  presque  entièrement  sur  la 
jambe  gauche.  Dans  la  station  debout,  la  jambe  droite  est 
complètement  ballante.  Le  pied  droit  repose  à  plat  sur  le  sol; 
il  est  en  rotation  externe.  Le  corps  est  complètement  incliné  à 
gauche.  Vous  voyez  qu'il  existe  une  scoliose  latérale,  à  gauche. 
Quand  la  malade  marche,  elle  avance  difficilement,  en  s'ap- 
puyant  aux  meubles;  sa  jambe  droite  décrit  un  mouvement  de 
circumduction.  L'adduction  de  la  cuisse  est  impossible  ;  l'abduc- 
tion est  possible,  mais  elle  peut  être  facilement  empêchée.  Les 
mouvements  d'élévation  et  d'abaissement  du  membre  sont  abo- 
lis. Les  muscles  sont  mous  et  flasques. 
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Vous  voyez  que  sur  la  cuisse  subsistent  les  traces  d'un  éry- 
thème.  A  la  face  antérieure  de  la  rotule  on  découvre  une  ulcé- 
ration circulaire,  du  diamètre  d'une  pièce  de  1  franc,  légèrement 
surélevée,  entourée  d'une  zone  violacée. 


Diagnostic.  —  Quel  diagnostic  porter  dans  le  cas  actuel? 
Somme  toute,  au  moment  où  la  malade  est  entrée  à  l'hôpital, 
elle  était  atteinte  d'une  parésie  extrêmement  douloureuse  du 
membre  inférieur  droit,  à  laquelle  tous  les  muscles  de  ce  mem- 
bre participaient  dans  une  égale  mesure,  et  qui  se  doublait  d'une 
atrophie  musculaire  diffuse.  Aujourd'hui,  l'élément  douloureux 
s'est  à  peu  près  entièrement  dissipé  ;  nous  nous  trouvons  en 
présence  d'une  monoplégie  complète  et  totale  du  membre  infé- 
rieur droit,  monoplégie  flasque,  atrophique,  avec  signes  de  R. 
D.,  et  accompagnée  de  quelques  vagues  troubles  de  la  sensibilité 
objective.  La  double  question,  qui  se  pose  à  nous,  est  de  savoir 
quelle  est  l'origine  et  la  nature  de  cette  monoplégie,  quels  sont 
ses  rapports  avec  les  accidents  antécédents  présentés  par  cette 
femme. 

Eu  égard  au  premier  point,  quatre  hypothèses  sont  à  sou- 
lever : 

Une  monoplégie  peut  être  d'origine  hystérique; 

Elle  peut  être  sous  la  dépendance  d'une  lésion  cérébrale; 

Elle  peut  avoir  une  origine  spinale  ; 

Elle  peut  être  occasionnée  par  une  lésion  des  nerfs  périphé- 
riques. 

a)  Avons-nous  affaire,  dans  le  cas  actuel,  à  une  monoplégie 
hystérique?  Avant  de  répondre  à  cette  question,  je  vous  ferai 
remarquer  qu'on  a  publié  déjà  un  certain  nombre  de  cas  de 
monoplégies  hystériques  limitées  à  un  membre  inférieur.  Je 
vous  rappelle  à  ce  propos  que,  vendredi  dernier,  je  vous  ai  pré- 
senté un  jeune  homme  de  Calais,  qui  nous  avait  été  adressé 
avec  le  diagnostic  de  luxation  de  la  colonne  vertébrale,  ayant 
entraîné  une  compression  de  la  moelle;  il  s'agissait  en  réalité 
d'une  monoplégie  hystérique  de  la  jambe  gauche  \ 

1.  Voir  la  leçon  XXXVI. 
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Un  autre  exemple,  très  curieux,  de  ce  genre  de  paralysie  a 
été  publié  dans  la  thèse  d'un  de  mes  anciens  élèves,  le 
D'  P.  Berbez.  Il  concernait  une  femme  de  31  ans,  qui,  en  tom- 
bant, s'était  fait  une  légère  contusion  du  membre  inférieur 
droit.  A  la  suite  de  cet  accident,  elle  ressentait  une  douleur 
intense  au  niveau  de  l'articulation  tibio-tarsienne.  Une  bande 
roulée  fut  appliquée  sur  cette  jointure.  La  douleur  diminua;  en 
revanche,  une  paralysie  complète  de  la  jambe  droite  fit  son 
apparition.  Je  crois  devoir  insister  sur  les  phénomènes  conco- 
mitants de  la  paralysie,  qu'on  fut  à  même  de  constater  dans 
ce  cas:  à  droite,  le  réflexe  rotulien  était  exagéré,  et  pourtant,  la 
monoplégie  avait  toutes  les  apparences  d'une  paralysie  flasque; 
de  ce  même  côté  droit,  les  réflexes  du  poignet  et  le  réflexe  olé- 
crânien  étaient  exagérés  également.  La  paralysie  motrice  du 
membre  inférieur  droit  se  doublait  d'une  hémianesthésie  et 
d'une  ovarie  du  même  côté.  Enfin  la  malade  sortait  de  l'asile 
Sainte-Anne;  c'était  une  hystérique  à  grandes  crises. 

Dans  le  cas  actuel,  nous  ne  notons  rien  de  semblable.  G... 
n'a  jamais  eu  d'attaques  de  nerfs  ;  elle  ne  présente  aucun  des 
stigmates  de  l'hystérie.  C'est  une  femme  bien  pondérée,  extrê- 
mement courageuse,  sans  traces  d'éthylisme,  qui  n'a  jamais 
fait  que  des  excès  de  travail.  Les  troubles  de  la  sensibilité, 
qu'on  a  constatés  chez  elle,  ne  réalisent  pas  les  caractères,  bien 
connus,  des  anesthésies  et  des  hyperesthésies  hystériques.  Par 
contre.  G...  présente  des  troubles  trophiques  très  prononcés 
du  côté  de  la  peau  et  des  muscles;  enfin,  l'examen  électrique  a 
fait  constater  les  signes  de  la  R.  D.,  ce  qui  n'a  jamais  lieu  dans 
les  cas  de  paralysie  hystérique,  oii  on  note  tout  au  plus  une 
diminution  de  l'excitabilité  électrique.  L'hypothèseque  je  viens 
d'examiner  doit  donc  être  écartée. 


b)  Se  peut-il  que  nous  ayons  afl'aire  à  une  paralysie  d'origine 
cérébrale?  Vous  n'ignorez  pas  que  les  lésions  corticales,  quand 
elles  siègent  dans  la  zone  rolandique,  peuvent  occasionner  des 
monoplégies.  C'est  ainsi  qu'un  foyer  de  ramollissement,  une 
plaque  de  méningite,  une  tumeur,  placés  au  niveau  du  centre 
moteur  cortical  du  membre  inférieur,  peuvent  donner  lieu  à  une 
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monoplégie  crurale.  Je  vous  ai  déjà  dit  que  les  néoplasies 
tuberculeuses  affectent  une  prédilection  marquée  pour  le  terri- 
toire de  la  zone  rolandique,  préposé  à  l'innervation  motrice  du 
membre  inférieur,  et  je  vous  ai  fait  connaître  l'explication 
qu'ont  donnée  de  ce  fait  MM.  Soucques  et  Jean  Gharcot.  Il  peut 
arriver  aussi  qu'une  monoplégie  du  membre  supérieur  ou  du 
membre  inférieur  se  développe  brusquement,  par  exemple  dans 
un  cas  de  fracture  de  la  voûte  crânienne,  lorsqu'un  fragment 
osseux  vient  à  comprimer  une  portion  de  la  zone  rolandique. 
Un  médecin  belge,  le  D'"  Coussat\  a  publié  un  fait  de  ce  genre. 
En  voici  une  relation  abrégée.  Un  homme  de  41  ans  avait  été 
atteint  à  la  tête,  par  une  pierre  lancée  contre  lui.  Il  tomba  sans 
connaissance.  Le  lendemain,  quand  il  fut  revenu  à  lui,  il  avait 
la  jambe  droite  complètement  paralysée.  Au  bout  de  quelques 
jours  seulement  on  eut  l'idée  d'examiner  le  crâne  ;  c'est  alors 
que  l'on  s'aperçut  de  l'existence  d'une  fracture  avec  enfonce- 
ment conique,  à  gauche  et  en  dehors  de  la  suture  sagittale. 
Pendant  huit  jours,  la  paralysie  demeura  totale;  puis  elle  se 
mit  à  diminuer  progressivement  dans  les  parties  supérieures 
du  membre.  Quinze  jours  plus  tard,  elle  s'était  cantonnée  dans 
le  domaine  d'innervation  du  péronier. 

Dans  ces  cas  de  monoplégie  d'origine  cérébrale,  on  constate, 
en  fait  de  manifestations  concomitantes,  des  troubles  mal 
définis  de  la  sensibilité  objective,  sur  la  nature  desquels  je  me 
suis  déjà  expliqué,  assez  souvent  aussi  une  exagération  des 
réflexes  rotuliens,  l'intégrité  de  la  contractilité  électrique; 
l'absence  de  troubles  trophiques,  de  l'atrophie  musculaire 
notamment,  est  de  règle.  Une  épilepsie  partielle,  motrice  ou 
sensitive,  est  un  autre  épiphénomène  habituel.  Rien  de  tout 
cela  n'a  été  observé  chez  notre  malade.  Au  contraire,  nous  con- 
statons, chez  elle,  la  perte  du  réflexe  rotulien,  une  atrophie 
musculaire  en  masse  du  membre  paralysé,  les  signes  de  la 
R.  D.,  des  troubles  de  la  sensibilité  objective,  à  distribution 
bien  circonscrite  et  bien  différente  de  ce  qu'elle  est  dans  les  cas 
de  paralysie  corticale;  sans  compter  que  le  début  de  la  paraly- 
sie a  été  marqué  par  des  douleurs  extrêmement  violentes,  dans 
le  membre  inférieur. 


1.  CoL'SSAT.  —  Bulletin  de  l'Académie  de  médecine  de  Belgique,  1893. 
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L'hypothèse  d'une  origine  cérébrale  de  la  monoplégie  que 
nous  constatons  chez  cette  femme  se  trouve  ainsi  écartée.  Le 
diagnostic  se  trouve  circonscrit  entre  les  deux  hypothèses 
énoncées  en  dernier  lieu  :  lésion  médullaire ,  lésion  périphérique . 

* 
*    * 

Examinons  d'abord  l'hypothèse  d'une  'paralysie  d'origine 
spinale.  Dans  le  cas  actuel,  la  lésion  spinale  susceptible  de 
nous  rendre  compte  de  cette  monoplégie  crurale  serait  sin- 
gulièrement délimitée;  elle  devrait  n'intéresser  que  les  centres 
d'origine  des  nerfs  du  membre  inférieur  droit,  dont  les  racines 
constituent  le  plexus  lombo-sacré.  Et  encore,  une  partie  de  ces 
centres  devrait-elle  être  respectée,  puisque,  chez  notre  malade, 
la  vessie,  qui  tire  son  innervation  du  plexus  sacré,  est  indemne. 

En  fait  de  processus  susceptible  de  réaliser  une  telle  circon- 
scription, je  ne  vois  guère  que  la  poliomyélite  et  l'hématomyélie. 

Pour  ce  qui  concerne  d'abord  la  poliomyélite,  je  vous  ferai 
remarquer  que,  chez  l'adulte,  ses  allures  ne  sont  pas  du  tout  ce 
qu'elles  ont  été  chez  notre  malade.  Sans  doute,  les  accidents 
paralytiques  qu'elle  détermine  peuvent,  à  un  moment  donné, 
se  cantonner  dans  un  membre,  et  en  particulier  dans  l'un  des 
membres  inférieurs.  N'empêche  que  presque  toujours  la  para- 
lysie, à  ses  débuts,  a  présenté  une  extension  plus  considérable. 
Rapidement  elle  atteint  son  apogée,  son  maximum  d'extension  ; 
elle  s'y  maintient  pendant  quelques  jours,  puis  elle  esquisse  un 
mouvement  de  retraite,  elle  se  retire  d'un  certain  nombre  de 
groupes  musculaires  primitivement  frappés,  pour  s'établir  à 
demeure  dans  les  autres.  Ceux-ci  subissent  ensuite  une  fonte 
rapide,  et  une  fonte  en  masse.  Au  surplus,  la  paralysie  amyo- 
trophique,  symptomatique  d'une  poliomyélite  antérieure,  ne 
s'accompagne  pas  de  troubles  de  la  sensibilité  objective;  les 
troubles  de  la  sensibilité  subjective  se  réduisent  à  quelques 
phénomènes  de  paresthésie,  sans  importance,  essentiellement 
transitoires.  Or  ne  perdez  pas  de  vue  que,  chez  notre  malade, 
les  manifestations  douloureuses  ont  en  quelque  sorte  dominé  la 
scène  morbide,  au  début.  Pour  expliquer  ces  douleurs,  il  fau- 
drait donc  admettre  que,  dans  le  cas  actuel,  il  s'est  agi  non  pas 
d'une  poliomyélite  antérieure,  mais  d'une  poliomyélite  diffuse. 
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Eh  bien,  il  m'entre  difficilement  dans  l'esprit  qu'une  polio- 
myélite diffuse  puisse  réaliser  une  localisation  en  rapport  avec 
les  manifestations  cliniques  présentées  par  notre  malade. 

Relativement  à  Vhématomi/élie,  il  y  a  lieu  de  faire  observer 
d'abord  qu'il  est  tout  à  fait  rare,  exceptioimel,  qu'elle  occupe, 
en  hauteur,  une  étendue  aussi  circonscrite  que  celle  que  nous 
devrions  lui  supposer  pour  qu'elle  rendît  compte  des  accidents 
présentés  par  cette  femme.  Au  surplus,  les  troubles  de  la  sen- 
sibilité objective,  qu'on  observe  dans  les  cas  d'hématomyélie, 
réalisent  habituellement  les  caractères  de  la  dissociation  syrin- 
gomyélitique.  Quand  le  foyer  d'hématomyélie  occupe  une  seule 
moitié  de  la  moelle,  et  ce  serait  le  cas  chez  notre  malade,  il 
se  révèle  sous  les  dehors  du  syndrome  de  Brown-Séquard  : 
paralysie  motrice  d'un  côté,  hémianesthésie  (dissociée)  du  côté 
opposé.  De  plus,  dans  les  cas  d'hématomyélie,  les  réflexes  rotu- 
liens  sont  exagérés,  et  au  bout  de  quelque  temps  survient  de  la 
contracture  dans  certains  muscles,  tandis  que  d'autres  s'atro- 
phient. Le  début  se  fait  avec  une  soudaineté  qui  rappelle  les 
allures  de  l'apoplexie.  Dans  la  suite,  les  accidents  rétrocèdent 
ou  restent  stationnaires. 

Pour  bien  vous  pénétrer  de  ces  caractères,  laissez-moi  vous 
relater  sommairement  un  cas  d'hématomyélie,  publié  il  y  a 
quelques  mois,  par  un  auteur  allemand,  Benda^  :  Il  s'agissait 
d'un  homme  de  40  ans,  qui  n'avait  jamais  fait  ni  excès  véné- 
riens ni  excès  alcooliques,  il  n'avait  pas  eu  la  syphilis.  A  la 
suite  d'un  effort,  il  avait  ressenti  une  violente  douleur  dans  le 
dos  et  dans  les  jambes.  Le  lendemain,  il  éprouvait  une  grande 
faiblesse  dans  les  membres  inférieurs  et  une  certaine  difficulté 
pour  marcher.  Il  avait  les  doigts  et  les  orteils  engourdis,  et 
avec  cela  des  troubles  de  la  miction.  A  l'époque  où  il  fut  exa- 
miné pour  la  première  fois  par  Benda,  le  malade  avait  la 
démarche  dite  spasmo-paralytique;  il  était  obligé  de  s'asseoir 
après  avoir  fait  quelques  pas,  tant  était  grande  son  asthénie 
musculaire.  Nulle  part  il  n'y  avait  d'atrophie.  L'excitabilité 
électrique  était  diminuée  dans  le  membre  inférieur,  à  droite. 
De  ce  même  côté,  on  constatait  une  analgésie  à  peu  près  com- 
plète; la  sensibilité  à  la  température  était  fortement  émoussée, 

1.  Benda.  —  Ein  Fall  von  Haematomyelie.  Deutsche  medicin.  Wochenschrift, 
1896,  n°  44,  p.  710. 
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tandis  que  la  sensibilité  tactile  était  intacte.  A  gauche,  on  ne 
constatait  pas  le  moindre  trouble  de  la  sensibilité.  Les  réflexes 
rotuliens  étaient  exagérés,  à  droite  plus  qu'à  gauche.  Au  bout 
de  cinq  mois  d'un  traitement  approprié,  une  amélioration  consi- 
dérable était  survenue  dans  l'état  du  malade. 

Voila  un  cas  qui  peut  être  considéré  comme  un  exemple 
bien  net  d'hématomyélie  limitée  au  côté  gauche.  Vous  voyez 
-qu'il  diffère,  dans  ses  traits  essentiels,  de  celui  de  notre  malade. 


Il  ne  nous  reste  donc  plus  qu'à  chercher  l'explication  de  la 
monoplégie  crurale  de  G...  dans  une  lésion  périphérique.  Aussi 
hien,  le  mode  de  début  de  cette  monoplégie,  la  rapidité  avec 
laquelle  s'est  constituée  la  paralysie,  les  phénomènes  doulou- 
reux concomitants,  le  mode  d'évolution,  tout  concourait  à  nous 
suggérer  cette  hypothèse,  dès  le  premier  examen  que  nous  avons 
fait  de  la  malade.  Si  j'ai  longuement  discuté  les  suppositions 
que  Ije  viens  successivement  d'écarter,  c'était  pour  bien  vous 
remettre  en  mémoire  les  difTérentes  questions  que  vous  devez 
vous  poser,  en  présence  d'une  monoplégie. 

Examinons  donc  l'hypothèse  de  l'origine  périphérique  de  la 
monoplégie  crurale  dont  est  aff'ectée  notre  malade,  A  ce  propos, 
je  crois  devoir  vous  rappeler  qu'une  lésion  peut  atteindre  l'en- 
semble des  nerfs,  destinés  au  membre  inférieur,  dans  l'inté- 
rieur du  canal  rachidien,  dans  leur  parcours  à  travers  les  trous 
de  [conjugaison  du  rachis,  ou  en  dehors  du  rachis,  là  on  se 
constitue  le  plexus  lombo-sacré;  voire  qu'une  lésion  peut  inté- 
resser conjointement  les  différents  nerfs  qui  émanent  du  plexus, 
en  donnant  lieu  à  des  paralysies  associées. 

Voyons  un  peu  comment  nous  pouvons  nous  représenter  le 
siège  de  la  lésion,  dans  le  cas  actuel.  Pour  bien  me  faire  com- 
prendre, il  est  indispensable  que  je  vous  rappelle  certaines 
notions  d'anatomie,  relatives  à  l'innervation  du  membre  infé- 
rieur; je  le  ferai  aussi  brièvement  que  possible. 


Vous  vous  rappelez  sans  doute  que   le  membre  inférieur 
reçoit  trois  variétés  de  nerfs  : 
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J*^  Des  nerfs  vasculalres,  vaso-constricteurs  et  vaso-dilata- 
teurs ; 

2"  Des  nerfs  moteurs; 

3"  Des  nerfs  sensitifs. 

Pour  les  besoins  de  ma  démonstration,  je  n'ai  à  m'occuper 
que  des  nerfs  moteurs  et  des  nerfs  sensitifs. 

Tous  les  nerfs  destinés  aux  membres  inférieurs  émanent 
des    plexus    lombaire    et    sacré. 

Le  plexus  lombaire  est  formé 
par  l'ensemble  des  anastomoses 
que  contractent  entre  elles  les 
branches  antérieures  des  quatre 
premières  paires  lombaires,  avant 
la  constitution  des  nerfs  périphé- 
riques (fig.  110).  Dans  son  en- 
semble, il  a  la  forme  d'un  triangle 
dont  la  base  est  adossée  à  la  co- 
lonne vertébrale.  Il  est  situé  en 
avant  des  apophyses  transverses 
des  vertèbres  lombaires,  dans 
l'épaisseur  même  du  grand  psoas, 
que  traversent  ses  branches  effé- 
rentes,  avant  de  gagner  leur 
champ  de  distribution.  Il  s'anas- 
tomose avec  le  dernier  nerf  inter- 
costal, et  avec  le  plexus  sacré  par 
rintermédiaire  du  nerf  lombo- 
sacré. 

Le    plexus   sacré   résulte    de 
l'entrelacement  des  branches  an- 
térieures de  la  dernière  paire  lombaire  et  des  premières  paires 
sacrées  (fig.  111). 

Le  plexus  lombaire  a"^  comme  branches  terminales  le  nerf 
obturateur  et  le  nerf  crural;  le  plexus  sacré  n'a  qu'une  branche 
terminale,  le  nerf  grand  sciatique.  Or  les  muscles  des  différents 
segments  du  membre  inférieur  sont,  à  peu  de  choses  près, 
innervés  par  ces  trois  branches  terminales  :  obturateur,  crural, 
grand  sciatique.  Seuls,  les  fessiers,  le  pyramidal,  les  obtura- 
teurs, les  jumeaux  supérieur  et  inférieur,  le  carré  crural,  sont 


Fig.  MO.  —  (Testut  :  Anatomie). 

(j.a.g.,  grand  abdomino-génital. —  p.a.g., 
petit  abdomino-génital.  —  f.c,  fémoro- 
cutané.  —  g.c,  génito-crural.  —  c,  cru- 
ral. —  0.,  obturateur.  —  t.l.s.,  tronc 
lombo-sacré. 


602 


CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTEME     NERVEUX. 


innervés  par  des  branches  collatérales  du  plexus  sacré.  Il  en 
résulte  qu'une  lésion  venant  à  suspendre  la  transmission  dans 
les  trois  branches   terminales  susdites    rendrait  parfaitement 

compte  des  trou- 
bles moteurs  con- 
statés chez  notre 
malade. 

Los  nerfs  sensi- 
tifs  émanent  des 
mêmes  plexus. 
Les  branches  cu- 
tanées, de  beau- 
coup les  plus  im- 
portantes, vont 
innerverchacune 
une  région  déter- 
minée des  tégu- 
ments. Les  fi- 
gures placées 
devant  vous 
(fig.  112  et  113) 
représentent  les 
différentes  zones 
de  distribution, 
affectées  aux 
branches  sensi- 
tives  cutanées,  à 
la  surface  du 
membre  infé- 
rieur, depuis  la 
région  fessière  jusqu'au  pied.  Ces  figures,  empruntées  au  bel 
ouvi-age  d'anatomie  descriptive  dejTestut,  vont  vous  permettre 
d'embrasser  facilement,  d'un  coup  d'œil,  la  topographie  de 
l'innervation  sensitive  superficielle  du  membre  inférieur. 


n.p.s 


n.g.s. 


FiG.  111.  —  (Testct  :  Anatomie;. 

n.f.s.,  nerf  fessier  supérieur.  —  n.p.,  nerf  du  pyramidal, 
nerf  du  jumeau  supérieur.  —  n.j.i.,  nerf  du  jumeau  inférieur. 

—  71.C.C.,  nerf  du  carré  crural.  —  n.p.s..  nerf  du  petit  sciatique 

—  n.g.s..  nerf  du  grand  sciatique. 


n.j. 


Jetez  un  coup  d'œil  sur  le  schéma  des  troubles  de  la  sensi- 
bilité, placé  devant  vous  (fig.  109),  vous  ne  serez  pas  longs^à 
vous  convaincre  que   notre  malade  n'a  présenté   d'anesthésie 
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FiG.  112.  —  Territoires  des  nerfs 
cutanés  du  membre  inférieur, 
vus  sur  la  face  antérieure. 

7,  rameau  crural  du  génito-crural.  — 
8,  rameaux  génitaux  du  plexus  lom- 
baire. —  9,  obturateur.  — 10,  crural. 
11,  saphène  interne.  —  12,  cutané 
péronier.  —  13,  saphène  externe.  — 
15,  musculo-cutané  du  sciatique  po- 
plité  externe.  —  16,  tibial  antérieur. 
—  17,  plantaire  externe.  — 18,  plan- 
taire interne. 


FiG.  113.  —  Territoires  des  nerfs 
cutanés  du  membre  inférieur, 
vus  sur  la  face  postérieure. 

1,  rameau  fessier  du  grand  abdomino- 
génital.  —  2,  branches  postérieures 
des  nerfs  lombaires.  —  3,  branches 
postérieures  des  nerfs  sacrés.  —  4, 
branches  cutanées  du  plexus  coccy- 
gien.  —  5,5',  petit  sciatique.  —  6, 
fémoro-cutané.  —  9,  obturateur.  — 
11,  saphène  interne.  —  12,  cutané 
péronier.  —  13,  saphène  externe.  — 
14,  rameau  calcanéen  et  rameau 
plantaire  du  tibial  postérieur.  —  15, 
musculo-cutané  du  sciatique  poplité 
externe. 
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véritable  que  dans  le  domaine  de  distribution  du  nerf  crural. 
Seule,  la  face  antérieure  de  la  cuisse  a  été  le  siège  d'une  anes- 
thésie  complète,  intéressant  tous  les  modes  de  la  sensibilité.  A 
la  face  antérieure  de  la  jambe,  dans  les  deux  zones  d'innerva- 
tion que  se  partagent  le  sapbène  interne  et  le  cutané  péronier, 
il  y  avait  simplement  de  l'hypoesthésie.  A  la  face  postérieure 
du  membre  et  au  pied,  il  n'existait  que  des  troubles  très  légers, 
à  peine  perceptibles,  de  la  sensibilité  objective.  Enfin,  et  c'est 
là  un  point  sur  lequel  je  ne  saurais  trop  insister,  le  malade 
était  en  proie  à  des  élancements  douloureux  dans  son  membre 
inférieur.  Par  la  pression,  aux  points  d'émergence  des  nerfs 
cutanés  du  plexus  sciatique,  on  développait  des  douleurs  assez 
vives;  de  plus,  le  signe  de  Lasègue  était  facile  à  mettre  en  évi- 
dence. 

Comment  donc  faut-il  concevoir  le  siège  du  processus  mor- 
bide, pour  qu'il  nous  rende  compte  des  troubles  sensitifs  et  mo- 
teurs, présentés  par  cette  femme? 


En  somme,  chez  notre  malade,  le  processus  morbide  a  dû 
intéresser  l'ensemble  des  nerfs  du  membre  inférieur  droit, 
puisque,  à  un  moment  donné,  ce  membre  a  été  frappé  d'une 
paralysie  totale.  Les  différents  nerfs  ont  dû  être  touchés  iné- 
galement, puisque  les  troubles  de  la  sensibilité,  associés  aux 
troubles  moteurs,  ne  présentaient  pas  partout  la  même  inten- 
sité ;  ils  étaient  prononcés  surtout  dans  la  zone  innervée  par  le 
crural.  Mais  quel  siège  assigner  au  juste  à  la  lésion? 

Messieurs,  l'examen  le  plus  attentif  ne  nous  a  pas  permis 
de  découvrir  une  cause  quelconque  de  compression  s'exerçant 
sur  le  plexus  lombo-sacré  et  sur  les  nerfs  qui  en  émanent,  soit 
dans  la  partie  inférieure  du  grand  bassin  et  dans  le  petit  bassin, 
soit  dans  les  trous  de  conjugaison,  soit  en  dehors  de  ceux-ci. 
Ni  par  le  palper  abdominal,  ni  par  le  toucher  rectal,  modes 
d'exploration  particulièrement  faciles  à  pratiquer  chez  la  ma- 
lade, en  raison  de  sa  maigreur,  nous  n'avons  pu  découvrir  une 
production  anormale  quelconque  :  corps  fibreux  de  l'utérus, 
néoplasme  développé  aux  dépens  du  caecum,  aux  dépens  des  os 
du  bassin,  susceptible  d'exercer  une  pareille  compression,  etc. 
Au  surplus,  celle-ci  devrait  s'exercer  à  la  fois  sur  les  branches 
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postérieures  et  sur  les  branches  antérieures  des  racines  rachi- 
diennes  correspondantes,  or  nous  ne  constatons  quoi  que  ce 
soit  d'anormal  dans  le  domaine  de  distribution  des  branches 
postérieures  des  racines  des  nerfs  lombo-sacrés. 

On  pourrait,  à  la  rigueur,  supposer  l'existence  d'une  polyné- 
vrite limitée  aux  nerfs  qui  émanent  du  plexus  lombo-sacré,  en 
aval  de  ce  plexus.  Resterait  toujours  à  expliquer  pourquoi  cette 
polynévrite  est  unilatérale,  pourquoi  elle  intéresse  certains 
nerfs  à  un  degré  plus  considérable  que  d'autres.  D'ailleurs,, 
cette  hypothèse  cadre  mal  avec  l'absence  de  points  douloureux 
sur  le  trajet  des  nerfs  autres  que  le  sciatique,  avec  l'absence 
de  myalgies,  avec  l'absence  des  troubles  de  la  sensibilité  si 
expressifs,   que  l'on  observe    dans  les  cas   de  polynévrite. 

En  réalité,  si  l'on  tient  compte  des  violentes  douleurs  éprou- 
vées par  la  malade,  dans  le  domaine  du  nerf  sciatique,  si  l'on 
prend  en  considération  l'évolution  du  cas,  l'atrophie  en  masse 
qui  s'est  emparée  du  membre  paralysé,  les  autres  troubles  tro- 
phiques,  et  en  particulier  les  éruptions  cutanées,  la  distribu- 
tion des  troubles  de  la  sensibilité,  on  est  plutôt  tenté  de  croire 
à  une  névrite  radiculaire  localisée  aux  racines  des  paires  lombo- 
sacrées  à  droite,  et  les  intéressant  avec  une  intensité  variable, 
dans  l'intérieur  du  canal  rachidien. 


Etiologie.  —  Quelle  cause  attribuer  à  cette  névrite  radicu- 
laire? C'est  là  une  question  difficile  à  trancher.  Toutefois,  quand 
on  considère  l'état  de  cachexie  dans  lequel  se  trouve  la  malade, 
on  est  naturellement  amené  à  soupçonner,  chez  elle,  l'existence 
de  quelque  production  de  mauvaise  nature,  développée  dans 
les  gaines  des  nerfs  touchés.  A  coup  sûr,  la  syphilis  n'est  pas  en 
cause  ;  mais  la  malade  serait  atteinte  de  lésions  tuberculeuses^ 
que  je  n'en  serais  nullement  étonné. 

Laissez-moi  vous  rappeler,  à  ce  propos,  que  dans  le  courant 
de  l'année  dernière,  je  me  suis  longuement  occupé  del'éliologie 
de  ces  polynévrites;  j'ai  soutenu  cette  thèse,  que  presque  tou- 
jours elles  se  développent  sous  l'influence  d'une  intoxication  ou 
d'une  infection. 

Dans  le  cas  actuel,  il  n'y  a  pas  d'intoxication  exogène  en 
cause,  autant  que  nous  pouvons  nous  en  rapporter  aux  rensei- 
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gnements  anamnestiques  et  aux  résultats  de  l'examen  clinique. 
Antérieurement  à  sa  polynévrite,  notre  malade  a  eu  quelque 
chose  comme  une  attaque  de  rhumatisme  subaigu,  limité, 
comme  dans  le  cas  de  Remak,  aux  deux  articulations  tibio- 
tarsiennes.  Presque  à  la  même  époque,  elle  a  éprouvé  des  dou- 
leurs violentes,  principalement  le  long  du  grand  nerf  sciatique. 
Puis,  brusquement,  dans  le  décours  de  son  attaque  de  rhuma- 
tisme, alors  que,  surmontant  ses  souffrances,  elle  avait  repris 
son  travail,  elle  a  été  frappée  de  sa  paralysie  du  membre  infé- 
rieur droit.  En  même  temps  s'est  montrée  une  éruption  sur  la 
face  antérieure  de  la  poitrine,  dont  la  malade  porte  encore  des 
traces;  enfin  à  la  cuisse  et  à  la  face  antérieure  du  genou,  des 
troubles  trophiques  cutanés  ont  fait  leur  apparition. 


Qu'était-ce  donc  que  cette  éruption  de  la  paroi  thoracique 
^intérieure?  Si  vous  vous  rappelez  la  description  que  je  vous  en  ai 
donnée,  vous  conviendrez  sans  peine  que  cette  éruption  ne  ren- 
trait dans  aucune  des  formes  classiques  de  dermatoses  connues, 
et  on  en  peut  dire  autant  de  l'éruption  de  la  face  antérieure  de 
la  cuisse.  Ce  qu'on  peut  ajouter  de  plus  précis  à  son  sujet,  c'est 
qu'elle  était  essentiellement  érythémateuse.  Or  vous  n'ignorez 
pas,  sans  doute,  ce  que  les  dermatologistes  entendent  sous  le 
nom  générique  d'érythèmes.  Ils  désignent  ainsi  une  série  d'af- 
fections cutanées,  caractérisées  cliniquement  par  une  rougeur 
plus  ou  moins  intense,  de  forme  et  d'étendue  variables,  qui 
disparait  sous  la  pression  du  doigt.  Ces  taches  ont  pour  substra- 
tum  anatomique  une  congestion  plus  ou  moins  intense  du  derme, 
accompagnée  ou  non  d'une  infiltration  interstitielle  de  liquide 
et  d'éléments  cellulaires.  Lorsque  l'élément  exsudatif  est  très 
prononcé,  des  altérations  secondaires,  papules,  nodosités,  vési- 
cules, bulles,  phlyctènes,  peuvent  s'associer  à  l'érythème  et  en 
modifier  l'aspect  primitif;  c'est  précisément  ce  qui  est  arrivé 
chez  notre  malade,  au  niveau  du  genou. 

Parmi  les  diverses  variétés  d'érythèmes,  il  en  est  une  qui 
nous  intéresse  plus  particulièrement  dans  les  circonstances 
actuelles,  c'est  l'érythème  polymorphe,  qui  englobe  tous  les 
érythèmes  à  marche  aiguë  II  comprend  l'érythème  annulaire, 
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papuleux,  noueux,  etc.,  etc.  C'est  bien  lui  qui  est  en  cause  chez 
notre  malade,  si  vous  vous  en  rapportez  au  caractère  essentiel 
que  je  viens  d'énoncer  :  développement  des  diverses  formes 
d'éruption,  sur  une  base  érythémateuse  initiale. 

Sachez  aussi  que  Térythème  polymorphe  s'observe  surtout 
chez  des  sujets  arthritiques  et  chez  des  névropathes.  Les  fa- 
tigues, le  surmenage,  les  privations,  une  mauvaise  alimentation 
favorisent  son  développement.  Enfin,  dans  l'immense  majorité 
des  cas,  l'érythème  polymorphe  est  d'ordre  infectieux,  ainsi 
qu'en  témoignent  les  phénomènes  généraux,  les  complications 
qui  l'accompagnent  habituellement.  Il  est  vrai  que  jusqu'alors 
le  ou  les  agents  pathogènes  qui  interviennent  dans  son  déve- 
loppement nous  sont  parfaitement  inconnus,  malgré  les  recher- 
ches entreprises  pour  combler  cette  lacune. 


Cela  étant,  je  me  demande  si,  chez  notre  malade,  nous  nous 
sommes  bien  trouvés,  au  début,  en  présence  d'une  atteinte  de 
rhumatisme  vrai.  Pour  vous  dire  de  suite  le  fond  de  ma  pensée, 
je  suis  convaincu  que  les  poussées  aiguës,  douloureuses,  que 
cette  femme  a  présentées  du  côté  des  articulations  tibio-tar- 
siennes,  étaient  des  manifestations  infectieuses  au  même  titre 
que  celles  qui  existaient  et  qui  existent  encore  du  côté  du  tégu- 
ment externe.  En  un  mot,  j'estime  que  sous  l'intluence  d'une 
infection  compliquée  d'une  auto-intoxication  de  cause  indéter- 
minée, peut-être  sous  l'influence  de  la  tuberculose,  cette  femme 
a  eu  successivement  des  poussées  d'arthrite  aux  articulations 
tibio -tarsiennes,  des  poussées  d'érythème  polymorphe,  et  une 
névrite  radiculaire  du  membre  inférieur  droit.  Rien  d'éton- 
nant qu'il  en  ait  été  ainsi  :  cette  malheureuse  femme  se  surme- 
nait depuis  des  mois,  elle  se  nourrissait  mal,  elle  était  sans  cesse 
exposée  à  l'action  nocive  du  froid  humide.  Ce  sont  là  des 
conditions  extrêmement  favorables  au  développement  d'une 
infection  tuberculeuse  et  de  certaines  auto-intoxications.  Une 
fois  celle-ci  constituée,  il  est  naturel  qu'elle  ait  retenti  de  préfé- 
rence sur  le  membre  le  plus  exposé  à  la  fatigue,  sur  celui  qui 
servait  constamment  de  point  dappui  au  reste  du  corps. 

Je  conclus  donc  à  l'existence  d'une  névrite  radiculaire 
lombo-sacrée,  développée  sous  l'influence  d'une  auto-intoxication 
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OU  plus  vraisemblablement  sous  l'influence  de  l'infection 
tuberculeuse,  à  laquelle  je  rattache  également  les  accidents  arti- 
culaires et  Férythème  polymorphe,  présentés  par  la  malade. 

* 

Pronostic  et  traitement.  —  Messieurs,  par  elle-même,  la 
névrite  que  nous  soupçonnons  exister  chez  cette  femme  ne 
comporte  pas  de  danger  qnoad  vitam.  Elle  est  limitée  à  l'un  des 
membres  inférieurs,  elle  ne  manifeste  aucune  tendance  à  se 
généraliser;  la  sphère  d'innervation  bulbaire  est  restée  indemne, 
et  vous  savez  que  le  danger  d'une  névrite  multiple  provient 
surtout  de  l'envahissement  des  nerfs  qui  tirent  leur  innervation 
du  bulbe.  Il  y  a  plus,  la  névrite  est  en  voie  d'amélioration, 
depuis  que  cette  femme  est  en  traitement  dans  nos  salles.  Nous 
aurions  donc  des  raisons  d'espérer  que  cette  amélioration  pro- 
gressera jusqu'à  la  guérison,  n'était  l'état  général  de  la  malade. 
C'est  de  ce  côté-là  qu'il  faut  voir  le  danger. 

Cette  femme  a  beaucoup  pâti,  elle  se  surmène  depuis  des 
années;  elle  est  usée  avant  l'âge.  De  plus,  elle  porte  des  stig- 
mates d'une  auto-intoxication  chronique,  sous  la  forme  d'un 
érythème  polymorphe.  Enfin,  je  vous  le  répète,  l'existence 
d'une  tuberculose  latente  est  des  plus  vraisemblables,  chez  elle. 
Nous  avons  tout  lieu  de  craindre  que,  tôt  ou  tard,  la  malade  suc- 
combera aux  progrès  de  la  consomption,  sans  compter  qu'il  y  a 
lieu  de  prévoir  l'extension  possible  de  la  névrite  radiculaire  à 
la  moelle,  d'oii  une  myélite  aiguë  avec  toutes  ses  conséquences. 

Dans  ces  conditions,  nous  en  avons  été  réduits  à  instituer  un 
traitement  symptomatique.  Contre  les  douleurs  du  début,  j'ai 
fait  appliquer,  avec  succès,  des  pointes  de  feu  sur  le  trajet  du 
sciatique.  A  l'intérieur,  j'ai  prescrit  du  salophène,  sans  grand 
résultat,  puis  de  la  phénacétine  qui,  dans  ce  cas,  a  produit  des 
effets  antialgiques  assez  nets.  Contre  la  polynévrite,  j'ai  fait 
instituer  un  traitement  électrique,  qui  a  consisté  dans  l'emploi 
successif  des  courants  galvaniques  et  de  la  faradisation. 

Enfin,  pour  ne  pas  rester  les  bras  croisés  en  présence  d'une 
auto-intoxication  que  nous  en  sommes  réduits  à  soupçonner, 
j'ai  prescrit  à  cette  femme,  du  salol  à  l'intérieur,  par  cachets  de 
50  centigrammes,  au  nombre  de  quatre  dans  les  vingt-quatre 
heures;  de  plus,  je  l'ai  soumise  au  régime  lacté,  dans  le  but 
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d'activer  la  diurèse  et  de  réduire  à  son  minimum  la  production 
des  toxines  dans  l'intestin.  Je  dois  vous  dire,  en  toute  sincérité, 
que  je  ne  compte  pas  beaucoup  sur  l'efficacité  de  l'antisepsie 
intestinale,  et  je  ne  sache  pas  non  plus  que  jusqu'ici  on  ait 
mis  la  main  sur  un  traitement  efficace  contre  l'érythème  poly- 
morphe'. 

1.  La  malade  a  succombé,  le  15  mai  1897,  aux  suites  d'une  eschare  sacrée 
assez  profonde,  plusieurs  semaines  après  sa  présentation.  Son  état  s'était  sensi- 
blement modifié.  D'abord,  la  paralysie  et  l'atrophie  musculaire  avaient  envahi  le 
membre  inférieur  gauche  ;  de  ce  même  côté,  on  avait  eu  à  relever  des  douleurs 
paroxystiques  à  type  fulgurant,  quelques  plaques  d'hypoesthésie  au  mollet  et  au 
pied.  Puis,  et  surtout,  les  sphincters  vésical  et  rectal  s'étaient  pris  :  la  malade, 
les  dernières  semaines,  avait  de  l'incontinence  des  matières  fécales  et  de»  urines' 

Ce  tableau  symptomatique,  singulièrement  différent  de  celui  présenté  par  la 
malade  dans  la  première  phase  de  son  affection,  permettait  évidemment  d'affir- 
mer que  la  moelle  elle-même  était  en  cause.  S".agissait-il  d'une  lésion  médullaire 
consécutive  à  la  névrite  périphéric[ue,  qui  devenait,  de  la  sorte,  une  névrite  ascen- 
dante? ou  bien,  se  trouvait-on  en  présence  d'une  altération  du  cône  terminal 
secondaire  à  des  lésions  primitives  des  racines  de  la  cpieue  de  cheval? 

L'examen  histologique,  minutieusement  pratic{ué,  va  montrer  que  la  dernière 
hypothèse  était  la  seule  fondée.  Notre  malade  a  parcouru  son  affection  en  deux 
étapes.  Dans  la  première,  les  symptômes  étaient  bien  d'ordre  névritique,  comme 
nous  l'avons  ;  affirmé,  et  la  lésion  siégeait  sur  les  racines  rachidiennes  elles- 
mêmes,  en  dedans  du  canal  dure-mérien,  au  niveau  delà  queue  de  cheval,  et  non 
sur  les  nerfs  périphériques  (nous  avons  noté  l'absence  de  toute  altération  du  côté 
du  squelette  vertébral  et  des  organes  du  petit  bassin).  Dans  la  deuxième  étape,  la 
plus  tardive  et  la  plus  courte,  les  symptômes  étaient  d'ordre  médullaire,  liés  à  la 
destruction  de  la  portion  inférieure  du  cône  terminal. 

Examen  histolocique.  —  Notre  étude  se  propose  de  rechercher  la  topographie 
des  lésions,  les  caractères  et  la  nature  du  processus  pathologique. 

Topographie  des  lésions.  —  Pour  résoudre  ce  problème,  la  moelle  et  ses  racines, 
après  inclusion  dans  la  celloïdine,  ont  été  coupées  transversalement,  depuis  là 
portion  inférieure  du  cône  terminal  jusqu'à  l'émergence  de  la  2"  racine  lombaire. 
La  coloration  employée  a  été  le  procédé  à  l'hématoxyline  de  Weigert-Pal  ;  ce  pro- 
cédé met  en  évidence,  très  finement,  la  démyélinisation  des  tubes  nerveux,  qui 
accompagne  toujours  le  moindre  processus  pathologique,  il  constitue  ainsi  un 
colorant  topographique  excellent.  Les  figures  ci-jointes,  dessinées  d'après  nature, 
représentent  les  principaux  niveaux  des  lésions  (fin  du  cône  terminal  et  5»  racine 
sacrée,  4^  racine  sacrée,  3=  racine  sacrée,  2=  racine  lombaire). 

Nous  étudierons  successivement  la  topographie  des  lésions  des  racines  et  celle 
des  lésions  de  la  moelle  épinière. 

Les  racines,  antérieures  et  postérieures  sont  profondément  altérées  dans  toute 
la  hauteur,  depuis  la  portion  inférieure  du  cône  terminal  jusqu'au  niveau  de  la 
2°  racine  lombaire.  La  lésion  décroît  de  bas  en  haut;  très  marquée  au  niveau 
des  5=  et  6°  racines  sacrées,  elle  diminue  progressivement  à  partir  de  la  2'*  racine 
sacrée,  pour  s'éteindre  à  la  2'=  racine  lombaire.  Elle  prédomine  nettement  à  droite, 
sur  les  racines,  antérieures  ou  postérieures,  à  n'importe  quel  niveau,  comme  il 
est  facile  de  le  constater  sur  les  dessins  (fig.  114,  115,  116,  HT)  :  à  gauche  sont 
conservés,  en  assez  grand  nombre,  des  fascicules  qui  possèdent  beaucoup  de  tubes 
noirs;  à  droite,  au  contraire,  on  rencontre  des  masses  compactes,  décolorées, 
dans  lesquelles  il  est  très  difficile  de  distinguer,  çà  et  là,  quelques  gaines  myéli- 
niques. 

En  étudiant  une  série  de  coupes  successives,  nous  croyons  que  cette  démyéli- 
nisation des  racines  antérieures  ou  postérieures  parcourt   les  stades  suivants. 
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Tout  au  début,  un  fascicule,  plus  ou  moins  volumineux,  perd  çà  et  là,  dans  son 
épaisseur,  des  gaines  myéliniques  ;  la  décoloration  se  fait  par  groupes  de  cinq  à 
six  tubes  nerveux,  elle  ne  correspond  vraiment  à  aucune  systématisation,  siégeant 
tantôt  au  centre,  tantôt  à  la  périphérie  du  fascicule  radiculaire(fig.  114, 115,  a,  a,  etc.). 
Plus  tard,  le  fascicule  se  décolore  complètemennt,  mais  il  reste  individualisé  sous 
la  forme  d'un  segment  plus  ou  moins  sphérique,  nettement  isolé  des  parties  voi- 
sines, avec  sa  configuration  et  son  aspect  habituels  (fig.  114,  115,  b,  b).  Dans  un 
dernier  stade,  plusieurs  fascicules  radiculaires  se  réunissent  les  uns  aux  autres, 


Fig.  114.  —  (Coloration  Weigert-Pal).  V^  racine  sacrée. 

i,  a  :  Fascicules  radiculaires  au  premier  stade  de  leur  démyélinisation  ;  destruction  tube  par 
tul3e.  —  6,  b  :  Fascicules  démyélinisés,  mais  encore  individualisés.  —  c,  c  :  masse  homo- 
gène, formée  par  la  fusion  de  plusieurs  racines.  —  La  moelle  est  à  peu  près  complètement 
détruite  à  ce  niveau,  en  d. 


comme  fusionnés  en  une  masse  unique,  plus  ou  moins  volumineuse,  souvent 
adhérente  aux  méninges  molles  et  à  laimoelle  voisine  (fig.  114,  115,  c,  c).  Ce  dernier 
stade  est  surtout  marqué  sur  les  racines  du  côté  droit;  par  contre,  à  gauche,  les 
lésions  sont  moins  avancées,  car  le  plus  grand  nombre  des  fascicules  reste  indi- 
vidualisé, quoique  plus  ou  moins  décoloré.  L'étude  du  processus  histologique 
proprement  dit,  faite  plus  loin,  nous  renseignera  sur  les  lésions  fondamentales 
qui  règlent  ces  trois  stades  de  la  démyélinisation  des  fascicules  radiculaires  ;  ici, 
nous  nous  occupons  avant  tout  de  la  simple  topographie. 

La  moelle,  proprement  dite,  est  également  altérée,  mais,  et  nous  soulignons 
ces  détails  histologiques,  les  lésions  ne  marchent  pas  de  pair  avec  celles  des 
racines.  Sans  doute,  elles  sont  au  maximum,  elles  aussi,  au  niveau  de  la  5"  racine 
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FiG.  Mo.  —  (Coloration  Weigert-Pal".  IV"=  racine  sacrée. 

Les  lettres  {a,  b,  c)  ont  la  même  signification  que  sur  la  figure  précédente.  —  La  moelle  est 
moins  prise,  quoique  les  racines,  surtout  à  droite,  soient  très  altérées. 


FiG.  116.  —  (Coloration  Weigert-Pal).  IIP  racine  sacrée. 

Les  lésions  radiculaires  diminuent  brusquement.  La  moelle  est  intacte  au  niveau  de  sa  subs" 
tance  grise  et  de  la  plus  grosse  portion  de  ses  faisceaux  blancs.  Il  faut  excepter  les  dégé" 
nérations  secondaires  qui  existent  surtout  dans  les  cordons  postérieurs  et  à  droite,  et  dans 
les  cordons  antérieurs. 
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sacrée:  la  suLstance  blanche  et  la  substance  grise  sont  très  prises,  le  bouleverse- 
ment des  faisceaux  est  tel  que  l'orientation  s'obtient  avec  beaucoup  de  difficulté, 
et  il  faut  se  repérer  sur  les  grands  sillons,  en  particulier  sur  le  sillon  médian 
antérieur;  toutefois,  même  à  ce  niveau,  la  démyélinisation 'n'est  pas  totale,  car, 
dans  la  partie  centrale  de  la  moelle  apparaissent  des  fibres  noires  assez  nom- 
breuses. 

Mais  plus  haut,  très  rapidement  la  démyélinisation  diminue  '4=  racine  sacrée, 
3=  racine  sacrée,  fig.  115  et  116).  Le  centre  de  la  moelle,  la  substance  grise  et  ses 
faisceaux  blancs  immédiatement  adjacents,  se  régénèrent  ;  la  périphérie,  au  con- 
traire, reste  très  pauvre  en  fibres  noires. 

A  partir  de  la  III"  racine  lombaire,  la  moelle  est  normale,  sauf  dans  les  cordons 

postérieurs  où  se  con- 
statent les  dégénéra- 
tions secondaires  as- 
cendantes, C[ui  sont  de 
règle  après  la  destruc- 
tion des  racines  sensi- 
tives.  Les  cornes  anté- 
rieures ,  notamment , 
possèdent  des  fibres 
niyéliniques  et  des  cel- 
lules en  nombre  suffi- 
sant. 

Ainsi,  la  moelle  ap- 
paraît saine,  sans  lésion 
primitive,  bien  avant 
ses  racines  adjacentes. 
La  figure  117  est  pai'ti- 
culièrement  d  mons- 
trative  à  ce  sujet;  on 
se  rappelle  qu'à  ce  ni- 
veau les  fascicules  radi- 
culaires  antérieurs  sont 
encore  dém^-élinisés, 
alors  que  les  cornes 
grises  sont  normales. 
Dès  maintenant,  il  est 
permis  de  conclure  au 
caractère  primitif  des 
lésions  radiculaires. 
Nature  du  processus  lùstologique.  —  Plusieurs  coupes  du  cône  terminal  et  de 
la  moelle  sacrée,  à  divers  niveaux,  ont  été  colorées  par  le  picro-carmin  et  par 
l'hématoxyline  alunée  de  Bœhmer.  Nous  étudierons  le  processus  au  niveau  des 
racines,  au  niveau  des  méninges,  enfin  au  niveau  de  la  moelle. 

Les  lésions  radiculaires  (fig.  118j  sont  les  plus  intéressantes.  Examinons-les 
d'abord  dans  un  fascicule  qui  présente  ces  lésions  au  stade  initial. 

Le  début  se  fait  par  le  tube  nerveux  ciui  apparaît  gros,  comme  tuméfié,  sans 
que  le  tissu  interstitiel  présente  des  altérations  bien  marquées  :  le  cylindre-axe  se 
distingue  mal.  la  gaine  de  myéline  est  colorée  intensivement  par  le  carmin  fig.  118. 
a..  Dans  d'autres  tubes,  le  cylindre-axe  devient  vésiculeux,  la  gaine  myélinique 
se  rapetisse,  se  réduit  à  un  mince  liséré,  elle  finit  par  disparaître:  alors,  à  la 
place  du  tube  nerveux  se  montre  une  gaine  conjonctive,  vide,  ou,  au  moins,  sans 
éléments  colorables.  A  cette  phase,  le  tissu  interstitiel  entre  en  jeu;  des  noyaux 
volumineux,  colorés  en  bleu  foncé  par  l'hématoxyline,  envahissent  les  gaines 
vides,  ils  forment  aussi  des  nodules  périvasculaires  d'ailleurs  peu  abondants; 
des  fibres  conjonctives  se  développent  et  le  fascicule  radiculaire  se  transforme 
progressivement  en  un  tissu  de  sclérose,  tissu  cicatriciel  :  fig.  118.  h).  Nous  insistons 
siir^'la  transformation  lente  et  craduelle  de  la  racine  :  les  tubes  nerveux  paraissent 


Fig.  117.  —  (Coloration  Weigert-Pal). 
IP  racine  lombaire. 

Les  racines  antérieures  et  postérieures  se  présentent  encore 
démyéUnisées  à  ce  niveau.  —  La  moelle  n'a  plus  aucune 
lésion  primitive. 


MONOPLEGIE     DU     MEMBRE     INFERIEUR     DROIT. 


613 


se  prendre  un  à  un,  ou  au  moins  par  petits  groupes,  comme  dans  tout  processus 
parenchymateux,  subaigu  ou  chronique. 

Plus  tard,  l'évolution  varie  suivant  les  racines  atteintes.  On  peut  en  distinguer 
deux  types.  Dans  le  premier,  la  sclérose  continue;  elle  transforme  le  fascicule  en 
une  portion  de  tissu  conjonctif  ;  les  tubes  nerveux,  disparus,  sont  remplacés  par 
des  noyaux  embryonnaires,  disposés  en  petit  nombre  dans  les  espaces  intersti- 
tiels ou  autour  des  vaisseaux  et  par  des  fibrilles  plus  ou  moins  denses  (fig.  118,  h). 
Mais,  le  plus  souvent,  le  deuxième  type  histologique  apparaît,  constitué  par  une 


Fig.  118.  —  (Picro-carmin  et  hématoxyline  alunée).  Cette  figure  montre 
les  lésions  radiculaires  à  leurs  diverses  périodes. 
a,  fascicule  en  ^voie  d'atrophie;  les  tubes  nerveux  disparaissent  un  à  un.  —  ô,  fascicule  sclé- 
rosé. Noyaux  interstitiels  ou  périvasculaires.  Fibrilles  conjonctives. —  c.  fascicule  caséilîé. 
On  distingue  à  peine  quelques  éléments  anatomiques. 

véritable  caséification  en  masse  ;  alors,  les  éléments  anatomicjues  ne  se  colorent 
plus  ;  çà  et  là  se  montrent  quelciues  vacuoles,  et,  finalement,  plusieurs  fascicules 
radiculaires  se  soudent  en  une  masse  homogène,  légèrement  granuleuse,  forte- 
ment colorée  en  rouge  par  le  carmin  :  dans  cette  masse,  tout  détail  de  structure  a 
disparu  (fig.  118,  c). 

Les  lésions  méningées  sont  modérées,  et  ne  présentent  aucun  caractère  bien 
spécifique.  La  pie-mère  est  légèrement  épaissie;  ses  vaisseaux,  dilatés  surtout  au 
niveau  des  grands  sillons,  sont  entourés  de  cellules  rondes,  à  gros  noyau.  On  ne 
rencontre  ancune  formation,  nodulaire  ou  autre,  plus  nettement  différenciée. 

Les  altérations  médullaires  sont,  avant  tout,  des  foyers  de  nécrobiose,  existant 
à  la  périphérie  ou  dans  les  parties  centrales.  A  la  place  des  tubes  nerveux  et  des 
cellules  se  voient  des  masses  granuleuses,  sans  structure,  dans  lesquelles  les  élé- 
ments anatomiques  ne  sont  vraiment  plus  définissables. 

N'ous  terminerons  cet  examen  histologique  en  disant  quelques  mots  des  lésions 
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rencontrées  dans  les  nerfs  et  les  muscles  des  membres  inférieurs.  Les  nerfs  péri- 
phériques, le  sciatique  notamment,  présentent  une  raréfaction  considérable  de 
leurs  tubes  nerveux,  avec  légère  sclérose  conjonctive,  sclérose  de  remplacement. 
Les  muscles  examinés  (triceps  de  la  cuisse,  jambier  antérieur)  montrent  une 
atrophie  marquée  des  fibres  musculaires,  disposée  sous  forme  d'îlots  assez  irrégu- 
lièrement distribués  :  cette  topographie  est  en  rapport  avec  les  lésions  non  sys- 
tématisées des  racines  antérieures.  De  pareilles  altérations,  du  côté  des  nerfs  et 
des  muscles,  s'expliquent  aisément  par  les  lois  ordinaires  de  la  dégénération  wal- 
lérienne  ;  elles  sont  secondaires  à  la  destruction  des  racines  rachidiennes. 

Il  nous  reste  à  mentionner  l'examen  d'un  ganglion  lymphatique,  enlevé  au 
niveau  de  la  paroi  thoracique  antérieure,  un  peu  au-dessus  du  sein  gauche.  Ce 
ganglion  hypertrophié  s'est  présenté,  sous  le  microscope,  constitué  par  une  masse 
caséeuse,  au  sein  de  laquelle  se  distinguaient  seulement  les  îlots  vasculaires  ; 
mais  le  tissu  réticulé,  les  cellules  lymphoïdes,  bref  la  structure  habituelle  du  gan- 
glion n'étaient  plus  reconnaissables.  Seule,  la  coque  conjonctive  persistait,  avec 
de  nombreuses  cellules  rondes,  sans  cellules  épithéliales  ni  cellules  géantes.  Les 
pièces,  ayant  séjourné  trop  longtemps  dans  le  liquide  de  Mûller,  n'ont  pas  permis 
la  recherche  du  bacille  de  Koch. 

Noire  conclusion  est  que,  dans  le  cas  présent,  le  processus  a  débuté  par  les 
racines,  antérieures  et  postérieures,  de  la  queue  de  cheval  (racines  lombaires  et 
sacrées),  principalement  à  droite.  Ce  processus,  lentement  progressif,  a  détruit 
les  racines,  tubes  par  tubes,  en  déterminant  tantôt  la  sclérose,  tantôt  la  caséifi- 
cation  des  fascicules  radiculaires.  Du  côté  de  la  moelle,  les  lésions  ont  été  plus 
tardives,  moins  profondes,  marquées  surtout  à  la  périphérie  et  dans  le  cône  ter- 
minal ;  la  moelle  sacrée  supérieure,  la  moelle  lombaire  sont  restées  relativement 
intactes.  Quant  à  la  nature  du  processus,  l'évolution  caséeuse  de  certaines  lésions 
radiculaires,  de  même  la  caséification  à  peu  près  complète  du  ganglion  lympha- 
tique, permettent  de  conclure,  avec  beaucoup  de  vraisemblance,  à  une  forme 
particulière  de  tubei'culose  infiltrée,  sans  follicules  ni  cellules  géantes,  comme 
cela  a  été  signalé  dans  certains  viscères,  le  foie  notamment. 
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Sommaire.  —  Exemple  clinique.  —  Renseignements  anatomiques.  —  Début  subit 
par  une  paralysie  faciale  droite  ;  éruption  zostérifomie  concomitante  ;  engor- 
gement des  ganglions  sous-maxillaires;  état  catarrhal;  hyperacousie.  — 
Apparition  subséquente  d'une  paralysie  faciale  gauche.  —  Résultats  d'un  premier 
examen  :  R.  D.  à  droite,  conservation  des  réactions  électriques  à  gauche,  son 
importance  pronostique.  —  Évolution  ultérieure  des  accidents.  —  État  actuel  : 
disparition  complète  de  la  paralysie  faciale  gauche  ;  persistance  de  la  paralysie 
faciale  droite. 

Diagnostic  clinique.  —  Il  s'agit  d'un  cas  de  paralysie  faciale  périphérique 
double  ;  justification  de  ce  diagnostic.  —  Expression  clinique  de  la  paralysie 
faciale  double.  —  Caractères  qui  la  différencient  de  celle  de  la  paralysie  glosso- 
labio-laryngée.  —  La  diplégie  faciale  ne  peut  pas  non  plus  être  confondue 
avec  la  polio-encéphalite  supérieure  et  avec  la  paralysie  atrophique  des  mus- 
cles de  la  face,  qu'on  observe  dans  l'atrophie  musculaire  progressive  juvénile  ; 
exemple  clinique  de  cette  dernière  affection. 

Diagnostic  topographiqiie.  —  Ce  qu'il  faut  entendre  par  paralysie  faciale  péri- 
phérique; variantes  symptomatiques.  —  Considérations  anatomiques  sur 
l'origine  et  le  trajet  du  facial.  —  Principales  branches  collatérales.  —  Conclu- 
sion :  la  cause  de  la  paralysie  doit  siéger  dans  le  canal  de  Fallope. 

Êtiologie.  —  La  paralysie  faciale  unilatérale  et  la  diplégie  faciale  reconnaissent 
la  même  êtiologie;  énumération  des  principales  causes  :  syphilis.  —  Otite 
double.  —  Paralysie  faciale  a  frigore ;  son  existence  n'est  pas  niable,  preuves 
cliniques.  —  Exemples  de  diplégie  faciale  a  frigore.  —  La  paralysie  faciale 
peut  être  l'expression  d'une  polynévrite  infectieuse  ;  origine  infectieuse  pos- 
sible de  la  diplégie,  dans  l'exemple  clinique  présenté.  —  Conclusion  :  diplégie 
faciale  d'origine  artérielle,  par  obstruction  des  artères  nucléo-radiculaires  des 
nerfs  faciaux;  exemple  clinique.  —  Gomme  quoi  le  mécanisme  pathogénique 
ne  peut  être  invoqué  dans  le  cas  actuel. 

1.  Leçon  du  il  décembre  1896. 
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Pronostic  et  Traitement.  —  Le  pronostic  se  déduit  de  l'état  de  la  contractilité 
électrique.  —  Le  traitement  a  consisté] dans  l'électrisation  du  nerf  facial.  — 
Conduite  à  tenir  en  pareils  cas. 


Messieurs, 

Je  vais  consacrer  ma  leçon  de  ce  jour,  à  l'étude  d'un  cas  de 
diplégie  faciale,  de  paralysie  double  de  la  VIP  paire.  Ce  cas  est 
intéressant  à  la  fois  au  point  de  vue  de  l'étiologie  et  au  point 
de  vue  de  l'expression  clinique,  ainsi  que  vous  allez  en  juger. 

Il  concerne  une  nommée  E...,  âgée  de  41  ans,  qui  exerce  la 
profession  de  couturière.  La  recherche  de  ses  antécédents 
pathologiques  héréditaires  ne  nous  a  rien  révélé  de  bien  inté- 
ressant. Jusqu'au  début  de  sa  maladie  actuelle,  E...  s'est  tou- 
jours bien  portée.  Elle  a  donné  le  jour  à  trois  enfants  qui  vivent 
et  qui  sont  d'une  bonne  santé  habituelle.  En  outre,  elle  a  fait 
deux  fausses  couches,  qui  se  sont  produites  l'une  et  l'autre  à 
une  époque  peu  avancée  de  la  grossesse.  Il  y  avait  là  de  quoi 
éveiller  dans  notre  esprit  le  soupçon  d'une  infection  syphili- 
tique antécédente.  Toutefois,  dans  les  renseignements  que  nous 
avons  pu  recueillir  sur  le  passé  de  cette  femme,  et  dans  les 
résultats  de  l'examen  que  nous  lui  gavons  fait  subir,  rien  ne 
confirme  ce  soupçon.  Jamais  non  plus  la  malade  n'a  eu  quelque 
autre  maladie  infectieuse. 


Le  début  des  accidents  au  sujet  desquels  cette  femme  est 
venue  nous  consulter  à  la  Salpètrière,  remonte  à  un  mois  et 
demi  environ.  A  cette  époque,  E...  se  trouvait  en  visite  chez  des 
parents,  à  Auxerre,  en  compagnie  de  ses  enfants.  Pendant 
toute  la  durée  de  cette  villégiature  et  en  particulier  pendant 
les  derniers  jours,  elle  n'avait  rien  remarqué  d'insolite  dans 
l'état  de  sa  santé;  elle  n'avait  eu  ni  maux  de  tête,  ni  bourdon- 
nements d'oreilles,  ni  mal  de  gorge.  Le  matin  du  jour  de  son 
départ,  elle  était  en  train  de  déjeuner,  lorsque,  vers  11  heures, 
elle  éprouva  une  gêne  très  prononcée  à  faire  mouvoir  le  côté 
droit  de  la  face.  Cela  ne  l'empêcha  pas  de  se  mettre  en  route. 
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Pendant  le  trajet  en  chemin  de  fer,  la  gène  des  mouvements 
du  côté  droit  de  la  face  augmenta  très  rapidement,  au  point  que 
la  malade  éprouvait  une  grande  difficulté  à  parler.  Le  soir,  elle 
avait  le  bord  de  la  langue  couvert  d'une  éruption  de  boutons. 
Le  lendemain  matin,  le  médecin  qu'elle  avait  fait  venir  con- 
stata l'existence  d'une  éruption  analogue  sur  le  voile  du 
palais;  elle  raconte  qu'elle  lui  a  entendu  prononcer  le  mot  de 
zona.  Elle  se  rappelle  pourtant  que  les  boutons  empiétaient  un 
peu  sur  la  moitié  gauche  du  voile  du  palais  et  du  bord  libre  de 
la  langue.  Ils  ont  laissé,  à  leur  suite,  des  ulcérations  superfi- 
cielles, qui  ont  mis  un  mois  à  disparaître.  «  Pendant  près  de 
trois  semaines,  nous  a-t-elle  dit,  ma  langue  était  à  vif.  » 

Dès  le  deuxième  jour  qui  a  suivi  l'éclosion  de  ces  boutons, 
les  ganglions  sous-maxillaires  se  sont  engorgés,  à  droite;  cet 
engorgement  était  douloureux,  il  a  persisté  pendant  plus  de 
quinze  jours.  A  ce  propos,  il  importe  d'ajouter  que  le  jour  même 
de  l'éruption,  une  mouche  de  Milan  avait  été  posée  au-devant 
de  l'oreille  droite.  On  pourrait  donc  à  la  rigueur  être  tenté  de 
mettre  l'engorgement  ganglionnaire  sur  le  compte  de  la  légère 
vésication  qui  s'est  produite  dans  ces  condi-tions;  m'est  avis, 
qu'il  est  apparu  consécutivement  à  l'éruption  zostériforme. 

En  fait  d'autres  manifestations  concomitantes,  je  note  de 
l'anorexie  et  un  état  saburral  de  la  langue,  mais  sans  troubles 
gastro-intestinaux  bien  nets,  sans  vomissements  ni  diarrhée; 
il  y  avait  au  contraire  de  la  constipation,  état  qui  est  habituel 
chez  cette  femme. 

Je  vous  ai  dit  que,  dès  le  début  de  sa  paralysie  faciale, 
E...  éprouvait  une  grande  gêne  pour  parler.  La  difficulté 
n'était  pas  moins  grande  pour  manger;  les  aliments  introduits 
dans  la  bouche  s'accumulaient  entre  les  gencives  et  la  joue,  du 
côté  droit.  Au  surplus,  la  déglutition  s'effectuait  normalement. 
En  outre,  E...  s'était  aperçue  d'une  légère  hyperacousie  adroite^ 
mais  sans  qu'elle  eût  de  douleurs  d'oreille  proprement  dites. 
Par  moments  elle  ressentait  quelques  légers  élancements  dou- 
loureux dans  le  côté  droit  de  la  figure. 

Le  traitement  qu'on  lui  a  fait  suivre,  à  cette  époque,  a 
consisté  dans  l'application  d'une  mouche  de  Milan  au-devant 
de  l'oreille  droite,  ainsi  que  je  vous  l'ai  dit  déjà,  en  lavages  de 
la  bouche  avec  de  l'eau  boriquée,  en  applications  du  courant 
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faradique  sur  le  côté  droit  de  la  face,  répétées  tous  les  deux 
jours,  en  frictions  avec  l'alcoolat  de  Fioraventi  sur  ce  même 
côté,  en  purgations  répétées;  la  dernière  en  date  a  été  prise  le 
7  octobre. 

* 

Jusqu'alors  la  paralysie  faciale  droite  s'était  maintenue 
stationnaire,  et  rien  de  nouveau  n'était  survenu;  le  7  octobre, 
sans  cause  apparente,  le  côté  gauche  de  la  face  s'est  paralysé  à 
son  tour.  Par  suitC;,  la  déviation  des  traits,  en  rapport  avec 
l'hémiplégie  faciale  primitive,  s'est  effacée.  Le  visage  est  devenu 
immobile  comme  un  masque.  La  difficulté  pour  parler  a 
augmenté  notablement. 

Au  bout  de  trois  jours,  des  douleurs  ont  envahi  le  côté 
gauche  de  la  face,  principalement  le  front,  la  tempe,  le  devant 
de  l'oreille,  le  bord  libre  du  maxillaire  inférieur.  Elles  affec- 
taient le  caractère  lancinant;  plus  violentes  la  nuit  que  le  jour, 
elles  empêchaient  la  malade  de  dormir.  C'est  alors  que  cette 
femme  s'est  décidée  à  venir  nous  consulter  à  la  Salpêtrière. 

Avant  de  vous  faire  connaître  les  résultats  de  l'examen  dont 
elle  a  fait  l'objet  ici,  je  tiens  à  relever  un  dernier  détail,  d'ordre 
étiologique  :  il  est  relatif  à  l'intervention  possible  de  l'élément 
a  frigore.  Pendant  son  séjour  en  Bourgogne,  cette  femme 
couchait  dans  une  chambre  dont  la  fenêtre  avait  un  de  ses 
carreaux  cassé.  Toutefois  il  en  était  ainsi  depuis  le  commence- 
ment de  son  séjour,  et  elle  affirme  qu'à  aucun  moment  elle  n'a 
ressenti  l'impression  du  froid.  Le  détail  que  je  vous  signale 
méritait  cependant  d'être  relevé. 


La  malade  a  été  examinée  une  première  fois  à  la  Salpêtrière 
par  M.  Huet,  chef  du  laboratoire  d'électrothérapie,  qui  a  con- 
staté l'existence  d'une  paralysie  faciale  double  des  plus  nettes. 
En  raison  du  caractère  diplégique  de  la  paralysie,  il  n'y -avait 
pas  d'asymétrie  du  visage,  ni  au  repos,  ni  quand  la  malade 
entr'ouvrait  la  bouche.  Le  visage  était  sans  expression,  comme 
figé.  Toutes  les  rides,  notamment  celles  du  front,  avaient  dis- 
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paru;  je  vous  rappelle  à  ce  propos  qu'on  a  dit  de  la  paralysie 
faciale  double  qu'elle  était  le  meilleur  des  cosmétiques.  La 
malade  ne  pouvait  clore  ses  paupières  qu'incomplètement,  et 
moins  à  droite  qu'à  gauche.  Il  existait  de  l'épiphora,  mais  qui 
se  manifestait  seulement  lorsque  la  malade  exposait  son  visage 
à  l'air. 

Lorsqu'elle  parlait,  elle  articulait  mal  les  mots,  par  suite  de 
la  paralysie  des  lèvres;  elle  se  plaignait  tout  particulièrement 
de  la  gêne  qu'elle  éprouvait  de  ce  côté.  Elle  ne  pouvait  déployer 
qu'une  force  très  minime  en  soufflant.  Elle  éprouvait  aussi  une 
certaine  gêne  à  ouvrir  la  bouche,  mais  cela  paraissait  tenir 
surtout  aux  douleurs  provoquées  au-devant  et  au-dessous  de 
l'oreille,  par  les  mouvements  qui  se  passent  dans  l'articulation 
temporo-maxillaire,  lors  de  l'écartement  des  mâchoires. 

La  propulsion  en  avant  de  la  langue  se  faisait  également 
avec  difficulté,  mais  sans  la  moindre  déviation  de  la  pointe. 
Les  mouvements  de  la  luette  et  du  voile  du  palais  s'exécutaient 
normalement  ;  il  n'y  avait  pas  non  plus  de  troubles  du  deuxième 
temps  de  la  déglutition. 

L'acuité  auditive  était  intacte  des  deux  côtés;  à  droite,  il  y 
avait  encore  un  peu  d'hyperacousie  pour  les  bruits  tant  soit  peu 
violents,  mais  à  cet  égard  ou  notait  déjà  une  amélioration  ma- 
nifeste. La  malade  se  plaignait  d'une  certaine  gêne  de  la  res- 
piration, qui  paraissait  tenir  à  la  flaccidité  des  ailes  du  nez. 

En  fait  de  troubles  sensitifs,  la  malade  accusait  une  sensa- 
tion d'engourdissement  au  niveau  de  la  pointe  de  la  langue,  et 
un  émoussement  de  la  sensibilité  gustative.  Elle  racontait,  par 
exemple,  qu'ayant  introduit  un  bonbon  dans  sa  bouche,  la  veille, 
elle  n'en  avait  perçu  le  goût  sacré  qu'à  quelques  centimètres  de 
la  pointe. 

L'examen  de  la  sensibilité  de  la  face  a  donné  lieu  aux  con- 
statations suivantes  :  des  deux  côtés,  la  sensibilité  objective  était 
normale;  la  malade  se  plaignait  de  ressentir  des  élancements 
douloureux  au  niveau  de  l'angle  de  la  mâchoire,  de  chaque  côté; 
à  ce  niveau,  la  pression  était  légèrement  douloureuse. 

L'examen  électrique  a  révélé  un  degré  assez  prononcé  de  R. 
D.  adroite.  De  ce  côté,  l'excitation  du  nerf  facial,  de  ses  branches 
et  des  muscles  qu'elles  innervent,  pratiquée  avec  des  courants 
aussi  forts  que  la  malade  pouvait  les  supporter  (90  centimètres 
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cl'écartement  des  bobines),  ne  provoquait  pas  de  contractions; 
avec  ces  mêmes  intensités  de  courant,  on  obtenait  de  fortes 
contractions  du  temporal  et  du  masséter.  Au  contraire,  l'excita- 
bilité galvanique  des  muscles  innervés  par  le  facial,  à  droite, 
était  exagérée;  les  premières  contractions  étaient  obtenues  avec 
des  intensités  de  courant  comprises  entre  un  demi  et  un  m.  a; 
elles  étaient  extrêmement  torpides,  et  N.  F.  G.  était  L.  P.  F.  G. 
A  gauche,  l'excitabilité  faradique  des  muscles  de  la  face  était 
bien  conservée;  leur  excitabilité  galvanique  était  normale  au 
point  de  vue  qualitatif  et  au  point  de  vue  quantitatif.  Il  y  a 
lieu  de  faire  remarquer  qu'à  l'époque  où  fut  pratiqué  ce  pre- 
mier examen  électrique,  la  paralysie  faciale,  à  gauche,  ne  datait 
que  de  six  jours;  on  ne  pouvait  donc  se  prononcer  sur  l'absence 
de  R.  D.  X'empèche  que  la  conservation  des  réactions  électriques, 
de  ce  côté,  autorisait  à  prédire  que  la  paralysie  faciale  serait 
légère,  à  gauche. 


L'évolution  ultérieure  du  cas  a  confirmé  cette  prédiction. 
Le  24  octobre,  c'est-à-dire  quinze  jours  après  le  début  de  la 
paralysie  faciale  gauche,  M.^Huet  a  constaté  que,  de  ce  côté,  l'ex- 
citabilité galvanique  et  faradique  du  facial  et  des  muscles  qu'il 
innerve  ne  s'était  pas  modifiée  sensiblement,  sauf  que  dans  l'élé- 
vateur commun  et  dans  le  frontal,  P.  F.  C.  se  rapprochait  davan- 
tage de  N.  F.  G.  Gependant  les  contractions  musculaires  étaient 
assezvives,  et  l'excitabilité  galvanique  n'était  pas  exagérée.  Bref, 
à  cette  date,  pas  plus  qu'avant,  il  n'y  avait  de  Fi.  D.  à  gauche. 
Aussi  bien,  de  ce  côté,  la  paralysie  s'était  un  peu  amendée;  la 
tonicité  des  muscles  était  en  voie  de  relèvement.  La  malade  par- 
lait avec  moins  de  difficulté,  elle  parvenait  à  efTectuer  l'occlusion 
presque  complète  des  paupières,  à  gauche.  Toutes  les  prévisions 
étaient  donc  en  faveur  d'une  prompte  guérison  de  la  paralysie 
faciale  gauche.  Enfin  les  douleurs  que  la  malade  ressentait  dans 
le  côté  gauche  de  la  face,  au  moment  de  sa  première  visite  à  la 
Salpètrière(12  octobre),  avaient  disparu  en  l'espace  de  quelques 
jours,  sans  doute  sous  l'influence  du  traitement  institué,  qui 
avait  consisté  dans  l'application  du  courant  galvanique  sur  la 
face. 
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Cette  amélioration  de  la  paralysie  faciale,  à  gauche,  était 
plus  prononcée  encore,  à  la  date  du  30  octobre.  La  malade  pou- 
vait maintenant  plisser  le  front,  faire  mouvoir  sa  joue,  relever 
la  commissure  labiale,  clore  complètement  les  paupières.  A 
droite,  les  choses  se  maintenaient  in  sifu; aussi  Fasymétrie  était- 
elle  redevenue  très  nette.  Le  nez  et  la  bouche  se  trouvaient  de 
nouveau  attirés  vers  la  gauche. 


x\ujourd'hui,  11  décembre  1896,  on  constate  l'état  suivant  : 
la  paralysie  faciale  a  entièrement  disparu  à  gauche;  de  ce  côté, 
tous  les  muscles  se  contractent  normalement,  et  on  ne  constate 
plus  de  modifications  des  réactions  électriques. 

A  droite,  la  paralysie  faciale  subsiste  presque  complète.  Vous 
voyez  que  la  malade  ferme  incomplètement  son  œil  droit;  la 
commissure  labiale  est  attirée  en  haut  et  à  gauche.  A  droite, 
le  pli  naso-labial  est  effacé;  l'aile  du  nez  est  affaissée  (fig.  119). 
L'examen  électrique  révèle  que  la  R.  D.  subsiste  presque  aussi 
prononcée  qu'au  début  de  la  maladie. 

La  sensibilité  gustative  est  émoussée,  au  niveau  du  tiers 
antérieur  de  la  moitié  droite  de  la  langue;  à  part  cela,  on  ne 
constate  pas  d'autres  troubles  de  la  sensibilité.  L'hyperacousie 
s'est  dissipée. 


Diagnostic  clinique.  — Messieurs,  le  cas  de  cette  femme  est 
remarquable  à  différents  points  de  vue.  Il  emprunte  déjà  un 
intérêt  exceptionnel  à  son  mode  d'évolution  en  deux  temps.  Il 
est  remarquable  aussi  par  les  phénomènes  insolites  concomi- 
tants de  la  paralysie  faciale  :  éruption  d'herpès  zoster,  douleurs 
vives  du  début,  hyperacousie.  Enfin,  il  soulève  une  question  de 
pathogénic,  encore  incomplètement  résolue,  et  sur  laquelle  je 
m'expliquerai  longuement  tout  à  l'heure. 

Mais  d'abord,  je  liens  à  vous  dire  et  à  justifier  qu'il  s'agit 
d'une  paralysie  faciale  péi^ip/ie'nque  double,  je  ne  crois  pas  qu'il 
puisse  y  avoir  de  doute  à  cet  égard. 

En  eifet,  chacune  des  deux  paralysies,  considérée  isolément,. 
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aussi  bien  celle  de  droite,  qui  subsiste  encore  à  un  degré  très 
prononcé,  que  celle  de  gauche,  qui  est  presque  totalement  dis- 
parue, a  réalisé  les  caractères  d'une  paralysie  périphérique. 

Ainsi,  des  deux  côtés,  le  facial  supérieur  et  le  facial  inférieur 
ont  participé  à  la  paralysie,  ce  qui,  en  thèse  générale,  n'a  point 
lieu  dans  un  cas   de  paralysie  centrale,  de  paralysie  dont  la 


FiG.  119. 


€ause    siège   en  amont    du  noyau  intra-protubérantiel    de    la 
VIP  paire  (paralysie  corticale  ou  sous-corticale). 

En  second  lieu,  des  deux  côtés,  la  paralysie  s'est  cantonnée 
exclusivement  dans  le  domaine  d'innervation  de  la  VII°  paire. 
Or  la  paralysie  faciale  d'origine  centrale,  corticale  ou  sous-cor- 
ticale, est  rarement  isolée;  elle  s'accompagne  presque  toujours 
d'une  paralysie  des  membres. 
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Dans  les  cas  de  paralysie  centrale  de  la  VIl°  paire,  les  réac- 
tions électriques  ne  sont  pas  modifiées,  du  moins  qualitative- 
ment; tout  au  plus  constate-t-on  une  diminution  de  l'excitabilité 
électrique  du  nerf  et  des  muscles  paralysés. 

* 
*    * 

Donc,  chaque  paralysie  considérée  isolément  est  bien  une 
paralysie  périphérique;  mais,  à  un  moment  donné,  l'association 
des  deux  paralysies  faciales,  droite  et  gauche,  a  donné  lieu  à  un 
tableau  clinique  spécial,  dont  les  traits  principaux  peuvent  être 
caractérisés  ainsi  :  la  face,  immobile  comme  un  masque,  était,  de 
plus,  sans  expression,  aussi  bien  dans  la  partie  supérieure  que 
dans  la  partie  inférieure  du  visage.  Toute  mimique  était  sup- 
primée; les  impressions  ne  se  reflétaient  plus,  sur  la  figure,  que 
par  des  changements  de  coloration  de  la  peau.  Le  clignement  des 
paupières  était  supprimé  ;  des  deux  côtés,  il  y  avait  lagophtalmie, 
épiphora  légère.  Le  front  était  dépourvu  de  rides;  les  joues 
étaient  flasques.  Les  aliments  et  la  salive  étaient  difficilement 
retenus  dans  la  bouche.  Les  narines  restaient  affaissées  lors  des 
mouvements  inspiratoires.  La  malade  éprouvait  une  grande 
gène  à  expirer,  à  souffler,  à  siffler,  à  prononcer  certaines  lettres, 
à  mouvoir  la  langue.  Les  réflexes  étaient  abolis.  Les  mouve- 
ments de  mastication  étaient  absolument  libres. 


Laissez-moi  de  suite  vous  faire  remarquer  combien  ce  tableau 
clinique  diffère  de  celui  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée. 
Dans  cette  dernière  maladie,  la  paralysie  ne  s'étend  pas  à  la 
partie  supérieure  de  la  face,  à  de  rares  exceptions  près  (Wachs- 
muth,  Eisenlohr,  Bernhardt,  Remak),  et  la  mimique  n'est  pas 
abolie.  D'autre  part,  l'évolution  est  absolument  dissemblable 
dans  les  deux  cas  : 

Dans  un  cas  de  diplégie  faciale,  la  paralysie  d'une  moitié  de 
la  face  s'établit  brusquement,  ainsi  qu'il  est  arrivé  chez  notre 
malade.  En  l'espace  de  quelques  heures,  la  paralysie  est  totale, 
ou  peu  s'en  faut.  Quelques  jours  plus  tard,  l'autre  moitié  de  la 
face  est  envahie  à  son  tour,  et  avec  la  même  brusquerie. 
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Dans  un  cas  de  paralysie  glosso-labio- laryngée^  les  lèvres  se 
prennent  d'abord  ;  l'atrophie  musculaire  marche  de  front  avec 
la  paralysie,  l'une  et  l'autre  se  développent  avec  une  grande  len- 
teur. Des  lèvres,  la  paralysie  atrophique  gagne  progressivement 
la  langue,  puis  le  voile  du  palais,  le  larynx,  etc.  La  lenteur  et 
la  progressivité  de  l'évolution,  la  précocité  de  l'atrophie  muscu- 
laire sont  déjà  des  éléments  suffisants  pour  vous  empêcher  de 
confondre  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  avec  la  diplégie 
faciale. 


En  tenant  compte  de  ces  mêmes  éléments,  il  vous  sera  tout 
aussi  facile  de  distinguer  la  polio-encéphalite  supérieure,  de  la 
paralysie  faciale  double  périphérique;  au  surplus,  dans  la  pre- 
mière de  ces  deux  affections,  la  paralysie  des  muscles  des  yeux 
s'associe  toujours  à  la  paralysie  des  muscles  de  la  face,  ce  qui 
n'a  lieu  que  très  exceptionnellement  dans  les  cas  de  diplégie 
faciale  périphérique.  C'est  ainsi  qu'Oppenheim^  raconte  avoir 
observé  un  cas  de  paralysie  faciale  périphérique  compliquée 
d'une  paralysie  de  la  VP  paire. 

Enfin,  cette  dernière  est  facile  à  distinguer  de  la  paralysie 
atrophique  des  muscles  de  la  face,  qu'on  observe  dans  des  cas 
d'atrophie  musculaire  progressive  juvénile,  et  principalement 
dans  ceux  de  la  forme  dite  Landouzy-Déjerine,  dont  je  suis  à 
même  de  vous  présenter  un  exemple  très  net. 

Il  s'agit  d'un  nommé  Henri  B...,  hospitalisé  dans  nos  salles, 
^on  observation  a  été  publiée,  il  y  a  environ  trois  ans,  par 
M.  Georges  Guinon  -.  Voici  le  malade.  Vous  allez  vous  rendre 
compte  qu'il  réalise  un  exemple  bien  net  d'atrophie  muscu- 
laire progressive  facio-scapulo-humérale.  Tout  à  l'heure,  après 
la  leçon,  j'entrerai  dans  quelques  détails  complémentaires  à 
ce  sujet.  Pour  le  moment,  je  vais  me  borner  à  fixer  votre  atten- 
tion sur  l'état  du  visage.  Vous  voyez  que  le  malade  a  le  front 
dépourvu  de  rides;  il  lui  est  impossible  de  plisser  la  peau.  Il 
ne    peut   pas   davantage    effectuer  l'occlusion    des  paupières. 

1.  Oppe>-heim.  —  Lehrbuch  der  Nervenkrankheiten.  Berlin.  1894,  p.  318. 

2.  Geokges    Guixox.   —  Myopathie   progressive   du   type  Landouzy-Déjerine. 
Nouvelle  Iconographie  de  la  Salpêlrière,  1893,  t.  VI,  p.  Ki. 
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Remarquez  combien  ses  lèvres  sont  volumineuses;  elles  sont 
comme  renversées  en  dehors,  immobiles,  laissant  subsister  un 
orifice  arrondi  (bouche  en  pot  de  chambre).  Aussi  bien,  tout 
mouvement  des  lèvres  est  impossible;  remarquez  que  quand  le 
malade  essaie  de  rire,  sa  bouche  ne  participe  pas  à  la  mimique 
qu'il  exécute;  il  rit  en  travers.  Tout  cela  constitue  un  ensemble 
de  traits,  qui  contraste  avec  celui  que  nous  avons  constaté  chez 
notre  premier  malade.  Or  il  y  a  lieu  de  considérer  en  outre 
que  ce  faciès,  si  particulier,  n'est  qu'un  fragment  dans  l'expres- 
sion clinique  sous  les  dehors  de  laquelle  se  manifeste  la  myo- 
pathie. Il  y  a  lieu  de  considérer  que  l'atrophie  et  la  paralysie 
des  lèvres  remontent  à  une  vingtaine  d'années.  Le  malade  est 
sur  le  point  d'atteindre  la  trentaine,  et  déjà  vers  l'âge  de  8  ans 
il  s'est  aperçu  qu'il  ne  pouvait  plus  ni  siffler  ni  souffler.  Un  peu 
plus  tard,  à  10  ans,  il  était  dans  l'impossibilité  d'efl'ectuer  l'oc- 
clusion complète  des  paupières. 

Vous  voyez  qu'une  confusion  du  faciès  myopathique,  qu'on 
observe  dans  l'atrophie  progressive  juvénile,  avec  une  diplégie 
faciale  acquise,  se  conçoit  difficilement. 


Diagnostic  topographique.  —  Voilà  donc  un  point  bien  éta- 
bli :  chez  notre  malade,  nous  avons  affaire  à  une  diplégie  faciale 
périphérique. 

Une  seconde  question  à  élucider  se  rapporte  au  siège  précis 
de  la  lésion  dont  dépend  cette  diplégie  faciale  :  en  quel  point 
de  leur  trajet,  les  deux  nerfs  faciaux  sont-ils  touchés?  En  l'es- 
pèce, la  solution  de  cette  seconde  question  offre  une  grande 
importance,  eu  égard  au  pronostic.  Attachons-nous  donc  à  la 
poursuivre  sur  des  données  rigoureuses. 

Mais  d'abord,  laissez-moi  vous  rappeler  ce  qu'on  entend  par 
paralysie  faciale  périphérique.  Cette  dénomination  s'applique 
indifféremment  à  toute  paralysie  faciale  dont  le  substratum 
siège  en  un  point  quelconque  de  ce  qu'on  est  convenu  d'appeler 
aujourd'hui  le  neurone  moteur  inférieur  du  nerf  de  la  VIP  paire. 
Ainsi,  la  paralysie  faciale  périphérique  peut  reconnaître  pour 
cause  une  lésion  du  noyau  intra-protubérantiel  du  nerf  de  la 
VIP  paire  [paralysie  nucléaire),  ou  une  lésion  des  fibres  d'ori- 
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gine  de  ce  nerf,  dans  leur  trajet  intra-protubérantiel  {paralysie 
sub-nucléaire) ,  ou  une  lésion  du  nerf  dans  son  parcours  intra- 
erânien,  ou  encore  une  lésion  du  nerf  dans  son  trajet  extra- 
crânien. Toutefois,  il  y  a  lieu  de  distinguer  la  paralysie 
nucléaire,  de  la  paralysie  faciale  périphérique  proprement  dite, 
en  réservant  cette  dénomination  aux  cas  où  la  lésion,  cause 
de  la  paralysie,  siège  en  aval  du  noyau  d'origine  de  la 
VIP  paire.  Le  nom  de  paralysie  faciale  centrale  est  réservé  aux 
cas  où  la  lésion  intéresse  le  facial  en  amont  de  son  noyau  intra- 
protubérantiel.  Je  vous  disais  tout  à  l'heure  que  le  caractère 
différentiel  par  excellence  en  Ire  les  paralysies  centrales  et  les 
paralysies  périphériques  de  la  VIP  paire  réside  en  ceci  :  dans 
les  premières,  le  facial  supérieur  est  respecté,  tandis  qu'il  est 
habituellement  touché  dans  les  secondes.  Mais  cette  règle  n'a 
rien  d'absolu;  ainsi  que  l'a  fait  reaiarquer  Gowers,  dans  son 
Traité  des  Maladies  du  système  nerveux,  un  certain  degré  de 
parésie  du  facial  supérieur  n'est  pas  rare,  dans  les  cas  de  para- 
lysie centrale  de  la  VIP  paire. 

N'empêche  que  la  symptomatologie  de  la  paralysie  faciale 
périphérique  est  susceptible  de  bien  des  variantes.  C'est  que, 
dans  le  long  trajet  qu'il  parcourt  depuis  son  origine  intra-pro- 
tubérantielle  jusqu'à  son  éparpillement  en  filets  terminaux,  le 
nerf  facial  reçoit  de  multiples  anastomoses,  qui  lui  viennent  des 
nerfs  et  des  ganglions  voisins.  Il  importe  que  vous  ayez  ces  rap- 
ports anatomiques  bien  présents  à  l'esprit,  pour  saisir  les  diffé- 
rences que  doit  présenter  la  symptomatologie  de  la  paralysie 
faciale  périphérique,  suivant  le  siège  de  la  lésion  qui  engendre 
celle-ci.  Je  vais  donc  me  livrer  à  une  digression  anatomique 
qui  me  paraît  indispensable  à  l'intelligence  de  ce  qui  va  suivre. 


L'origine  réelle  du  nerf  facial  se  trouve  dans  la  protubé- 
rance; elle  est  représentée  par  un  noyau  gris  volumineux 
(fig.  120),  placé  entre  l'olive  supérieure,  qui  est  en  dedans,  et 
la  racine  descendante  du  trijumeau,  qui  est  en  dehors.  Les 
fibres  d'origine  du  facial  se  dirigent  d'abord  en  arrière  et  en 
dedans.  Parvenues  près  du  raphé  médian,  elles  changent  de 
direction,  pour  devenir  ascendantes  sur  unjparcours  de  quelques 
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millimètres;  elles  se  recourbent  ensuite  en  dehors,  en  contour- 
nant la  face  postérieure  du  noyau  de  la  VP  paire.  C'est  à  cette 
partie  recourbée  qu'on  a  donné  le  nom  de  genou  du  facial. 
A  partir  du  bord  externe  du  noyau  de  la  W"  paire,  les  fibres 


ol  sur 


1^ 


FiG.  120.  (D'après  vax  Gehichtex.) 

Pyr,  faisceaux  p3'rainidaux.  —  f.s,  faisceau  sensitif.  —  ol.sup.,  olive  supérieure.  —  V,  racine 
descendante  du  trijumeau.  —  n.  VI,  noyau  de  l'oculomoteur  externe.  —  f.VI,  fibres  d'ori- 
gine du  même  nerf.  —  n.VII,  noyau  du  facial.  —  a. VII,  branche  interne.  —  b.'\'II.  branche 
ascendante  du  même  nerf.  —  c.VII,  sa  branche  externe  ou  descendante.  —  n.YIlI,  un  des 
noyaux  de  l'acoustique.  —  f.l.p,  faisceau  longitudinal  postérieur. 


d'origine  du  facial  se  recourbent  une  nouvelle  fois  en  bas,  en 
avant  et  en  dehors,  en  passant  entre  leur  noyau  d'origine  et  la 
racine  descendante  de  la  X"  paire.  Finalement  elles  émergent 
du  sillon  bulbo-protubérantiel.  On  donne  le  nom  d'éminence 
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ronde,  à  la  saillie  formée  sur  le  plancher  du  quatrième  ventri- 
cule par  la  branche  ventriculaire  et  le  genou  du  facial. 

Le  noyau  d'origine  dont  je  viens  de  vous  parler  est  consi- 
déré, par  presque  tous  les  auteurs,  comme  le  noyau  du  facial 
inférieur.  Quant  au  noyau  du  facial  supérieur,  quelques  anato- 
mistes,  et  en  particulier  Mathias  Duval,  Testut,  admettent  qu'il 
se  confond  avec  le  noyau  de  la  VI*"  paire.  D'autres,  à  l'exemple 
de  Mendel,  soutiennent  qu'il  est  compris  dans  la  partie  la  plus 
postérieure  de  l'amas  des  noyaux  de  la  IIP  paire.  Enfin,  d'après 
Gowers,  le  facial  supérieur  naîtrait  du  noyau  de  l'hypoglosse. 
Bref,  nous  ne  sommes  pas  encore  fixés,  à  l'heure  présente,  sur 
l'origine  du  facial  supérieur,  sur  l'origine  des  Ubres  qui  innervent 
le  muscle  occipito-frontal  et  l'orbiciilairc;  des  paupières.  Mais 
du  moment  que  le  noyau,  dit  du  facial,  ne  donne  naissance 
qu'aux  fibres  du  facial  inférieur^  il  s'ensuit  qu'une  lésion  exclu- 
sivement nucléaire,  limitée  au  noyau  en  question,  ne  doit  en- 
traîner qu'une  paralysie  du  facial  inférieur,  une  paralysie  qui 
respecte  les  muscles  occipito-frontal  et  orbiculaire  des  pau- 
pières, comme  dans  les  cas  de  paralysie  faciale  supérieure. 


Après  sa  sortie  du  sillon  bulbo-protubérantiel,  le  facial 
gagne  l'orifice  interne  du  conduit  auditif  interne  ;  il  parcourt 
ce  conduit,  logé  dans  une  gouttière  dont  est  creusée  la  face 
supérieure  du  nerf  acoustique,  puis  il  pénètre  dans  le  canal 
de  Fallope,  conduit  osseux  qui  lui  est  destiné.  Après  un  trajet 
de  quelques  millimètres,  en  avant  et  en  dehors,  il  se  coude 
une  première  fois  en  arrière,  au  niveau  de  la  partie  supérieure 
de  la  paroi  interne  de  la  caisse  du  tympan,  et  une  seconde  fois 
au  niveau  de  la  paroi  postérieure.  II  sort  par  le  trou  stylo-mas- 
toïdien, dans  une  direction  verticale;  il  traverse  la  glande 
parotide  d'arrière  en  avant,  et  se  bifurque,  dans  l'épaisseur 
même  de  cette  glande,  en  deux  branches  terminales,  la  branche 
temporo- faciale  et  la  branche  cervico -faciale. 

L'intéressant  pour  vous,  dans  les  circonstances  actuelles, 
e&t  d'avoir  bien  présent  à  l'esprit  quelles  sont  les  principales 
branches  collatérales  émises  par  le  nerf  facial,  dans  ce  trajet 
assez  complexe. 

A  l'endroit  où  le  canal  de  Fallope  décrit  sa  première  courbe. 
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le  facial  présente  un  épaississement  qui  est  le  ganglion  géni- 
culé  (fig.  121);  de  ce  ganglion  partent  deux  branches  collaté- 
rales :  le  grand  et  le  petit  nerfs  pétreux  superficiels.  Le  grand 
nerf  pétreux  superficiel,  destiné  aux  muscles  du  voile  du  palais, 
reçoit  des  branches  anastomotiques  du  glosso-pharyngien  et 
concourt  à  former  le  nerf  vidien. 

Dans  la  portion  verticale  descendante  du  canal  de  Fallope, 
le   facial  fournit  un  rameau   au  muscle  de  l'étrier.   Un  peu 


FiG.  121.  —    Testlt  :  Anatomie).  Le  nerf  facial  dans  l'aqueduc  de  Fallope. 

1.  nerf  maxillaire  supérieur.  —  2,  nerf  dentaire  postérieur.  —  3,  nerf  dentaire  antérieur.  — 
4,  plexus  dentaire.  —  5,  rameau  orbitaire  sectionné. — 6,  ganglion  sphéno-palatin  suspendu 
au  nerf  maxillaire  supérieur  par  deux  racines  sensitives.  —  7,  nerf  vidien.  formé  par  7' 
son  met  crânien  et  7"  son  filet  carotidien.  —  8,  nerf  moteur  oculaire  commun  et  son  anas- 
tomose avec  le  plexus  carotidien.  —  9,  nerf  facial.  —  10,  nerf  glosso-pharjngien,  avec 
son  rameau  de  .Jacobson.  —  11.  ganglion  du  grand  sympathique.  —  12,  veine  jugulaire 
interne. 

au-dessus  du  trou  stylo-mastoïdien  se  détache  la  corde  du 
tympan,  qui  parcourt  la  caisse,  sort  du  crâne  et  se  confond 
avec  le  nerf  lingual.  La  corde  du  tympan  renferme  des  filets 
sécrétoires  destinés  à  la  glande  sous-maxillaire  et  à  la  glande 
sublinguale,  ainsi  que  des  fibres  gustatives;  sa  section  dans 
la  caisse  du  tympan  entraîne  l'abolition  de  la  sensibilité  gus- 
tative  sur  les  deux  tiers  antérieurs  de  la  langue.  Le  facial  étant 
un  nerf  exclusivement  moteur,  Torigine  de  ces  filets  gustatifs 
ne  peut  être  cherchée  que  dans  un  nerf  sensitif;  nous  ne 
sommes  pas  encore  fixés  sur  cette  question  d'origine. 
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Après  sa  sortie  du  canal  de  Fallope,  le  facial  émet  un 
rameau  auriculaire  postérieur,  un  autre  destiné  au  stylo-mas- 
toïdien et  [au  digastrique,  un  troisième  destiné  au  stylo-glosse. 
Enfin  il  se  divise  en  ses  deux  branches  terminales,  qui  consti- 
tuent un  plexus  d'oii  partent  des  rameaux  destinés  aux  muscles 
superficiels  de  la  face,  y  compris  le  frontal  et  la  partie  super- 
ficielle du  peaucier. 


Mettons  à  profit  ces  notions  d'anatomie,  pour  préciser  le 
siège  de  la  lésion  chez  notre  malade.  La  paralysie  faciale,  je  vous 
le  répète,  était  totale,  c'est-à-dire  qu'elle  intéressait  à  la  fois  le 
facial  supérieur  et  le  facial  inférieur;  de  plus,  à  un  moment 
donné,  elle  était  double.  Enfin,  détails  importants  en  l'espèce, 
elle  s'accompagnait  d'une  hyperacousie  très  nette,  d'une  aboli- 
tion de  la  sensibilité  gustative  sur  les  deux  tiers  antérieurs  de  la 
langue,  et  d'une  certaine  difficulté  à  mouvoir  cet  organe;  con- 
clusion : 

La  cause  de  la  paralysie  doit  siéger  en  amont  du  point  d'oii 
se  détache  le  rameau  destiné  au  muscle  de  l'étrier,  car  l'hy- 
peracousie  résulte  d'une  paralysie  de  ce  muscle  et  du  muscle 
interne  du  marteau;  en  effet,  cette  paralysie  entraîne  un  relâ- 
chement de  la  chaîne  des  osselets,  et  par  suite  une  diminution 
de  l'amplitude  des  vibrations  sonores,  une  exagération  de 
l'acuité  auditive. 

La  cause  de  la  paralysie  doit  siéger  en  amont  du  point  d'où 
se  détache  la  corde  du  tympan,  qui  fournit  la  sensibilité  gus- 
tative  aux  deux  tiers  antérieurs  de  la  langue,  puisque  à  ce 
niveau  la  gustation  est  abolie  chez  notre  malade. 

Enfin,  l'absence  de  paralysie  des  muscles  du  voile  du  palais 
entraîne  cette  autre  conclusion,  que  le  facial  doit  être  touché 
en  aval  du  point  oij.  il  émet  le  nerf  grand  pétreux  superficier. 


1.  Ces  deux  dernièi'es  conclusions,  étayées  sur  les  données  qui  ont  cours  dans 
les  traités  classiques  d'anatomie  sont  devenues  sujettes  à  caution  depuis  que  le 
professeur  J.  Hoffmann,  dans  une  occasion  récente  {Concjrès  des  Neurologistes 
et  des  Psj/chiatres  de  l'Allemagne  du  Sud,  mai  1897),  a  communiqué  un  cas  de 
diplégie  faciale,  d'origine  vraisemblablement  syphilitique,  où  à  l'autopsie  on  a 
trouvé  une  interruption  complète  des  fibres  de  chaque  nerf  facial,  en  amont  du 
ganglion  géniculé.  Or,  du  vivant  du  sujet,  on  n'avait  constaté  ni  traces  d'une  para- 
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C'est  donc  dans  le  canal  de  Fallope,  au  delà  du  ganglion 
géniculé,  qu'il  nous  faut  localiser  le  siège  de  la  lésion  qui,  chez 
cette  femme,  a  déterminé  une  paralysie  faciale,  adroite  d'abord, 
puis  à  gauche,  car,  remarquez-le  bien,  les  deux  paralysies  n'ont 
différé  qu'eu  égard  à  leur  intensité;  elles  ont  réalisé  les  mêmes 
particularités  cliniques.] 


Etiologie.  —  Reste  à  déterminer  la  nature  de  la  lésion. 

Il  est  à  remarquer  que  la  paralysie  faciale  périphérique, 
qu'elle  siège  d'un  seul  côté,  ou  qu'elle  se  présente  à  l'état  de 
diplégie,  de  prosopoplégie  comme  on  l'a  appelée  encore,  est  tri- 
butaire des  mêmes  circonstances  étiologiques.  C'est  là  un 
point  sur  lequel  tous  les  auteurs  sont  tombés  d'accord,  depuis 
Ch.  Bell',  qui  a  publié,  il  y  a  environ  soixante  ans,  le  premier 
exemple  de  paralysie  faciale  double,  jusqu'à  Bregmann-,  l'au- 
teur du  plus  récent  travail  sur  cette  question,  en  passant  par  le 
mémoire  de  MM.|Labadie-Lagrave  et  Boix%  sur  lequel  j'aurai 
à  revenir  dans  un  instant. 

Toutefois,  si  la  paralysie  faciale  unilatérale  et  la  diplégie 
faciale  ont  une  etiologie  commune,  celle-ci  est  loin  d'être  uni- 
voque.  Elle  englobe  des  causes  multiples.  La  syphilis  est  une 
de  celles  qui  ont  été  le  plus  souvent  invoquées,  notamment  en 
ce  qui  concerne  la  diplégie  faciale.  Dans  un  mémoire  paru  en 
1864,  Wachsmuth'^  avait  déjà  réuni  sept  cas  de  paralysie  faciale 
développée  manifestement  sous  l'influence  de  la  syphilis. 
D'autres  exemples  de  paralysie  faciale  d'origine  syphilitique  ont 
été  publiés  par  Brieger%  Stintzing'^,  Commandeur' .  Chez  notre 

lysie  du  voile  du  palais,  ni  troubles  de  la  gustation.  Au  surplus,  M.  Lermoyez, 
dans  un  travail  récent  {Presse  médicale,  7  mai  1898),  s'est  attaché  à  démontrer  que 
le  nerf  facial  n'est  pour  rien  dans  l'innervation  motrice  du  voile  du  palais,  et  les 
arguments  qu'il  a  invoqués  nous  paraissent  absolument  probants. 

1.  Gh.  Bell.  —  The  nervous  System  of  the  Human  Body,  3*=  édition,  1836. 

2.  Bregma.w.   —  Ueber  Diplegia   facialis.   Neurologisches   Centralblatt,   1896, 
n°  6,  p.  242. 

3.  L.vbadie-Lagrave  et  Boix.  —  Sur  un  cas  de  diplégie.  faciale  totale.  Archives 
générales  de  médecine,  janvier  1896. 

4.  "Wachsmuth.  —  Ueber  progressive  bulbaere  Paralyse  und  die  Diplegia  facia- 
lis. Dorpat,  1864. 

5.  Briegeu.  —  Ein  Fall  von  Diplegia  facialis.  Charité-Annalen,  1887,  t.  XII,  p.  liiO. 

6.  R.  Stixtzlsg.  —  Ueber  Diplegia  facialis.  Munchner  medicin.  Wochenschrift, 
1893,  n"  1  et  2. 

7.  Commandeur.  —Diplégie  faciale  au  cours  de  la  syphilis  secondaire  [Province 
médicale,  1893,  n°  10). 
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malade,  il  n'y  a  aucune  raison  de  soupçonner  l'intervention  de 
la  syphilis.  Il  nous  faut  donc  pousser  nos  investigations  dans 
une  autre  direction. 


On  connaît  un  cerain  nombre  d'exemples  de  diplégie  faciale 
survenue  à  la  suite  et  comme  conséquence  d'une  otite  double. 
Wachsmuth,  Stintzing,  Launois\  Gartaz-,  ont  publié  des  faits 
de  cet  ordre.  Launois  a  montré  notamment  qu'un  certain  nombre 
de  cas  de  paralysie  faciale  dite  a  frigore  étaient  en  réalité  des 
cas  de  paralysie  faciale  consécutive  à  une  otite.  Chez  notre  ma- 
lade, nous  ne  pouvons  pas  non  plus  invoquer  cette  étiologie;  un 
examen  très  minutieux  de  ses  deux  oreilles  n'a  rien  révélé  d'anor- 
mal. 

Le  traumatisme,  la  compression  exercée  par  un  néoplasme 
intra-crânien  sur  les  deux  nerfs  faciaux  ne  peuvent  pas  être 
incriminés  davantage,  autant  qu'on  s'en  peut  rapporter  aux 
commémoratifs  et  à  l'évolution  des  accidents. 

L'hystérie,  cette  simulatrice  de  toutes  les  maladies  nerveuses, 
ne  paraît  pas  non  plus  être  en  jeu,  car  notre  malade  ne  pré- 
sente aucun  des  stigmates  de  la  grande  névrose.  A  ce  propos,  je 
crois  devoir  vous  signaler  la  thèse  soutenue,  en  France,  par  le 
D''  E.  Neumann,  adoptée  jadis  par  Charcot,  mais  combattue  par 
Erb;  suivant  Neumann,  l'étiologie  de  la  paralysie  faciale  péri- 
phérique serait  en  quelque  sorte  dominée  par  la  prédisposition 
héréditaire  névropathique.  Rien,  dans  les  antécédents  de  cette 
femme,  ne  peut  être  invoqué  en  faveur  de  l'intervention  de  ce 
facteur  étiologique. 


Faut-il  incriminer  l'action  nocive  du  froid?  Sans  aucun  doute, 
il  est  des  cas  de  paralysie  faciale  périphérique,  développée  sous 
l'influence  manifeste  du  refroidissement,  mais  c'est  là  une  étio- 
logie  banale,  dont  on  a  singulièrement  abusé.  Je  crois  devoir 
vous  prévenir  aussi  qu'on  a  une  tendance  à  commettre  une  con- 

1.  Lanxois.  —  Annales  des  maladies  de  l'oreille  et  du  larynx,  novembre  1892. 

2.  Cartaz.  —  Médecine  moderne,  11  avril,  1896. 
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fusion,  en  englobant  sous  une  rubrique  commune,  celle  de /)rtr«- 
lysie  faciale  rhumatismale,  les  cas  où  la  paralysie  s'est  développée 
sous  l'influence  évidente  du  froid  et  ceux  où  il  est  impossible 
de  lui  découvrir  une  cause  bien  définie.  Quoi  qu'il  en  soit,  il 
existe  des  exemples  irrécusables  de  paralysie  faciale  a  frigore. 
Tel  celui  qui  a  été  publié  par  le  D""  Josserand\  et  où,  du  côté 
paralysé,  existait  une  tuméfaction  de  la  face,  due  vraisembla- 
blement à  une  paralysie  vaso-motrice.  Telle  aussi  l'intéres- 
sante observation  publiée  par  Minkowski-,  et  qui  a  donné 
lieu  à  un  examen  post  mortem.  Le  sujet  de  cette  observation,  un 
ouvrier  maçon,  âgé  de  27  ans,  avait  contracté  une  paralysie 
faciale  du  côté  gauche,  pendant  qu'il  travaillait  dans  le  corridor 
d'un  bâtiment  neuf,  exposé  à  un  violent  courant  d'air.  La  para- 
lysie intéressait  tous  les  rameaux  du  facial,  à  gauche;  la  sen- 
sibilité gustative  était  émoussée,  dans  la  moitié  gauche  de  la 
langue.  L'examen  électrique  a  fait  constater  les  signes  de  la 
R.  D.  de  moyenne  intensité.  A  quelque  temps  de  là,  le  malade 
se  suicida.  On  fit  son  autopsie  :  en  amont  du  ganglion  géniculé, 
le  nerf  facial  gauche  était  dans  un  état  de  parfaite  intégrité.  Au 
niveau  et  à  partir  de  ce  ganglion,  il  présentait  les  traces  d'une 
névrite  dégénérative,  sans  participation  aucune  du  névrilemme. 
En  d'autres  termes,  les  altérations  des  fibres  nerveuses  ne  pou- 
vaient être  attribuées  à  une  compression  exercée  par  le  névri- 
lemme épaissi;  c'étaient  des  altérations  endogènes,  primitives. 
L'auteur  a  conclu  de  ce  fait  qu'une  névrite  périphérique  dégéné- 
rative pouvait  se  développer  sous  l'influence  du  froid,  et  que 
l'existence  de  la  paralysie  faciale  a  frigore  n'était  plus  niable. 

* 

Du  moment  qu'on  admet  que  le  froid  peut  engendrer  une  para- 
lysie faciale  unilatérale,  il  n'y  a  aucune  raison  de  ne  pas 
admettre  que,  sous  son  influence,  il  ne  puisse  se  produire  une 
diplégie  faciale.  Effectivement,  dès  1852,  Davaine^  dans  une 
monographie  qui  fait  époque,  avait  relaté  un  exemple  de  diplé- 

1.  JossERAND.  —  Lyon  médical,  1894. 

2.  Minkowski.  —  Zur  pathologischen  Anatomie  der  rheumatischen  Facialis- 
lâhmung.  Berliner  klin.  Woclienschrift,  1891,  n°  27,  p.  663. 

3.  Davaine.  —  Sur  les  paralysies  des  deux  nerfs  faciaux.  Gazette  médicale  de 
Paris,  1852. 
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gie  faciale  a  frigore.  Beaucoup  plus  récemment,  Hoffmann^  en 
a  publié  'deux  autres;  dans  l'un  d'eux  on  a  noté,  en  tant  que 
manifestations  concomitantes,  des  troubles  sensitifs  à  la  face, 
de  l'hyperacousie,  des  troubles  de  la  vision  en  rapport  avec  une 
double  névrite  optique. 

A  la  rigueur  on  pourrait  songer  à  l'intervention  du  froid  dans 
le  développement  de  la  diplégie  faciale  de  notre  malade.  Vous 
vous  rappelez  que  pendant  deux  mois  elle  a  couché  dans  une 
chambre,  dont  un  carreau  était  cassé.  Sans  doute,  elle  affirme 
qu'elle  n'a  pas  ressenti  l'impression  du  froid,  mais  ce  n'est  pas 
là  une  raison  suffisante  pour  écarter  l'hypothèse  d'une  interven- 
tion de  ce  facteur  étiologique.  Au  surplus,  la  question  de  l'ac- 
tion  pathogène  du  froid  est  entrée  dans  une  nouvelle  phase, 
grâce  aux  recherches  de  ces  dernières  années.  L'expérimentation 
nous  a  fourni  la  preuve  de  ce  que  le  refroidissement  a  pour  effet 
de  modifier  l'organisme  animal  et  de  l'inférioriser,  de  façon  à  le 
rendre  plus  sensible  aux  agents  infectieux. 


D'autre  part,  il  est  démontré,  de  par  l'observation  clinique, 
que  la  paralysie  faciale  double  peut  être  l'expression  d'une  né- 
vrite multiple  infectieuse.  Des  faits  qui  témoignent  à  l'appui 
d'une  semblable  étiologie  ont  été  publiés  par  Strûmpell% 
Althaus^,  Pugliesi*,  Preobrajenski'. 

On  a  également  observé  la  diplégie  faciale  à  titre  de  locali- 
sation exclusive  d'une  maladie  infectieuse  sur  le  système  ner- 
veux périphérique.  Ainsi  Althaus'^  a  publié  une  observation  de 
diplégie  faciale  survenue  dans  le  cours  d'une  attaque  de  rhuma- 
tisme articulaire.  Bassette''  a  observé  un  cas  de  diplégie  déve- 
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rologisches  Centralblatt,  1889,  n°  21,   p.  601. 

3.  Althaus.  —  Die  beiderseitige  Facialislahmung  als  eine  Form  der  Polyne- 
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loppée  dans  le  cours  d'une  attaque  de  pseudo-rhumatisme  infec- 
tieux diffus.  Luzzato*  a  vu  une  diplégie  faciale  se  montrer  à  la 
suite  d'un  accoachement  laborieux,  et  Monjousko-,  dans  le 
cours  d'une  maladie  infectieuse  indéterminée. 

Au  surplus,  Moebius^  et  plus  récemment  Hûbschmann  * 
ont  soutenu  que  la  paralysie  faciale  dite  rhumatismale  n'est 
vraisemblablement  qu'une  sorte  de  maladie  infectieuse. 

Il  se  pourrait  que  chez  notre  malade  l'infection  soit  interve- 
nue, pour  une  part,  dans  le  développement  de  la  paralysie  faciale 
double.  Rappelez-vous,  en  effet,  qu'avec  le  début  de  la  paralysie 
faciale,  à  droite,  a  coïncidé  une  éruption  de  vésicules  zostéri- 
formes  sur  la  langue  et  sur  le  voile  du  palais.  Le  lendemain,  la 
malade  accusait  de  l'anorexie,  des  troubles  digestifs,  des  dou- 
leurs dans  le  côté  droit  de  la  face,  qui  du  reste  n'ont  persisté 
que  quelques  jours.  Ne  retenons,  si  vous  le  voulez  bien,  que  la 
coexistence  de  l'éruption  zostériforme  avec  le  début  de  la  para- 
lysie. Depuis  longtemps  il  est  démontré  que  la  paralysie  faciale 
peut  évoluer  conjointement  avec  un  zona\  Cette  connexité 
a  été  observée  dans  deux  catégories  de  cas  :  tantôt  la  para- 
lysie faciale  et  le  zona  sont  apparus  à  la  suite  d'un  trauma- 
tisme et  comme  effets  simultanés  d'une  même  cause;  VerneuiP 
a  publié  jadis  un  fait  de  ce  genre.  Quand  il  en  est  ainsi,  la  para- 
lysie faciale  précède  un  peu  l'éruption  zoster.  Tantôt  le  zona 
se  développe  sans  cause  apparente,  et  la  paralysie  faciale  le 
suit  de  plus  ou  moins  près.  Ainsi,  dans  une  observation  de 
Striibing',  l'apparition  de  l'herpès  et  celle  de  la  paralysie  ont 
été  presque  simultanées.  Dans  un  cas  de  LetuUe,  ^  vingt  jours 
se  sont  écoulés  entre  l'apparition  du  zona  et  le  développement 
de  la  paralysie  faciale.  Peu  importe,  l'intéressant  est  de  rete- 
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nir  qu'on  attribue  une  origine  infectieuse  au  zona,  quand  son 
développement  est  en  apparence  spontané. 


Chez  notre  malade,  nous  avons  donc  des  raisons  d'admettre 
que  la  paralysie  faciale  double  s'est  développée  sous  l'influence 
commune  du  froid  et  d'une  infection  indéterminée,  ayant 
abouti  à  la  production  d'une  névrite  du  facial  et  du  trijumeau, 
à  droite,  d'une  névrite  du  facial  seulement,  à  gauche,  dans  la 
portion  intra-temporale  de  ce  dernier  nerf,  et,  pour  ce  qui  con- 
cerne le  trijumeau  à  droite,  au  niveau  du  ganglion  de  Gasser  ou 
plus  en  aval.  C'est  du  moins  la  conclusion  à  laquelle  je  m'arrête 
positivement. 


Il  me  reste  à  vous  parler  d'un  autre  mécanisme  pathogé- 
nique  de  la  diplégie  faciale,  auquel  on  pourrait  songer  à  la 
rigueur,  dans  le  cas  actuel  ;  il  a  été  invoqué  par  MM.  Labadie- 
Lagrave  et  Boix\  à  l'occasion  du  cas  de  diplégie  faciale  qui  a 
fait  l'objet  du  mémoire  auquel  j'ai  déjà  fait  allusion  tout  à 
l'heure.  Il  s'agissait,  dans  ce  cas,  d'une  femme  de  29  ans,  entrée 
à  l'hôpital  de  la  Charité,  dans  le  service  de  M.  Labadie-Lagrave, 
avec  une  diplégie  faciale  complète,  qui  réalisait  les  caractères 
d'une  paralysie  périphérique.  Cette  femme  était  accouchée  une 
année  auparavant.  Elle  présentait  les  signes  d'une  double  lésion 
organique  du  cœur  :  insuffisance  mitrale  et  insuffisance  aortique. 
La  diplégie  faciale  s'était  développée  en  deux  temps,  c'est-à- 
dire  que  les  deux  côtés  avaient  été  successivement  envahis,  à 
trois  jours  d'intervalle,  et  sans  cause  apparente.  Les  deux  auteurs 
ont  passé  tour  à  tour  en  revue  les  diverses  causes  assignées  à  la 
diplégie  faciale,  dans  les  traités  classiques,  pour  les  rejeter.  Ils 
se  sont  arrêtés  finalement  à  l'hypothèse  d'une  obstruction,  par 
embolie  ou  par  thrombose,  des  artères  nucléo-radiculaires  des 
deux  nerfs  faciaux,  en  se  basant  à  la  fois  sur  l'existence  d'une 
cardiopathie  chez  leur  malade,  et  sur  l'organisation  de  la  circu- 

1.  Labadie-Lagfave  et  Boix.  —  Loc.  cit. 
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lation  fine  du  mésocéphale.  Voire  qu'à  l'idée  des  deux  auteurs, 
la  jDaralysie  faciale  périphérique  unilatérale  serait  susceptible 
de  se  développer  suivant  le  même  mécanisme.  En  pareils  cas, 
la  paralysie  faciale  ne  serait  que  Favant-coureur  d'une  hémor- 
ragie ou  d'un  ramollissement  cérébral  avenir.  Enfin  MM.  Laba- 
die-Lagrave  et  Boix  ont  expressément  fait  remarquer  que  dans 
les  cas  de  ce  genre,  la  lésion  vasculaire  ne  peut  siéger  qu'entre 
l'aqueduc  de  Fallope  et  le  genou  du  facial,  lieu  de  rencontre 
des  fibres  qui  émanent  des  deux  noyaux  de  ce  nerf. 

La  femme  en  question  est  morte  d'une  apoplexie  cérébrale; 
son  autopsie  a  confirmé  les  prévisions  émises  au  sujet  de  la 
nature  et  du  siège  de  la  lésion  qui  devait  rendre  compte  de  la 
diplégie  faciale  :  Les  artères  de  la  base  étaient  le  siège  d'une 
artérite  chronique,  surtout  au  niveau  de  la  basilaire  et  de  la 
cérébrale  postérieure  gauche  qui  était  presque  oblitérée.  L'hé- 
morragie, cause  de  la  mort,  avait  produit  une  désorganisation 
trop  considérable  de  la  région  occupée  par  le  noyau  de  la 
VIF  paire,  pour  qu'un  examen  en  règle  de  cette  région  fût  pos- 
sible. 

Je  ne  crois  pas  que  le  même  mécanisme  pathogénique 
puisse  être  invoqué  pour  rendre  compte  de  la  diplégie  faciale 
de  notre  malade.  Sans  doute,  cette  femme  a  vieilli  avant  l'âge; 
elle  est  un  peu  sénile  par  anticipation.  Lapalpation  de  ses  artères 
périphériques  décèle  une  athéromacie  très  prononcée.  Mais 
enfin,  elle  ne  présente  aucun  signe  d'une  lésion  cardiaque.  En 
supposant  qu'il  existe  chez  elle  une  lésion  d'origine  vasculaire, 
placée  sur  le  trajet  des  filets  radiculaires  intra-protubérantiel& 
du  facial,  on  s'expliquerait  difficilement  qu'il  n'existât  pas  du 
même  coup  un  certain  degré  de  paralysie  des  membres  du  côté 
opposé,  en  raison  de  la  proximité  de  la  voie  motrice.  On  s'ex- 
pliquerait encore  moins  les  troubles  de  la  gustation,  qui  sont  si 
prononcés  chez  notre  malade. 


Pronostic.  —  Messieurs,  de  l'hypothèse  à  laquelle  je  me  suis 
arrêté  découle  en  grande  partie  le  pronostic  du  cas.  Il  est  clair 
qu'une  lésion  située  sur  le  trajet  périphérique  du  facial  est 
beaucoup  moins  grave  qu'une  lésion  vasculaire  intra-protubé- 
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rantielle,  en  rapport  avec  un  état  athéromacique  des  artères. 
Toutefois  il  y  a  un  autre  élément  à  faire  entrer  en  ligne  de 
compte,  quand  on  n'envisage  que  la  curabilité  de  la  paralysie, 
quand  on  fait  abstraction  du  pronostic  quoad  vita77i.  Cet  élément 
est  déduit  de  l'état  de  la  contractilité  électrique.  Plus  sont 
prononcées  les  modifications  qualitatives  de  la  contractilité 
électrique,  moins  il  y  a  de  chances  d'obtenir  la  guérison  de  la 
paralysie  faciale,  et  inversement.  Cette  règle  a  déjà  trouvé  sa 
confirmation  chez  notre  malade,  pour  ce  qui  concerne  la  marche 
de  sa  paralysie  faciale  gauche  qui  est  presque  guérie,  et  vous 
vous  rappelez  qu'à  gauche,  les  modifications  qualitatives  de  la 
contractilité  électrique  étaient  insignifiantes.  Soyez  certains 
qu'elle  se  vérifiera  également  pour  ce  qui  concerne  le  sort  de 
la  paralysie  faciale  droite,  et  que  nous  ne  nous  aventurons  pas, 
en  prédisant  que,  de  ce  côté,  étant  donné  l'importance  des 
modifications  qualitatives  des  réactions  électriques,  la  paralysie 
faciale  mettra  de  longs  mois  à  se  résoudre,  malgré  le  traitement 
institué. 


Tj^aitement.  —  Le  traitement  a  consisté  dans  l'électrisation 
du  nerf  facial.  Voici  comment  nous  avons  l'habitude  de  procé- 
der en  pareils  cas. 

Pendant  les  premières  semaines,  et  tant  qu'il  y  a  R.  D.,  le 
malade  est  simplement  soumis,  deux  ou  trois  fois  par  semaine, 
à  la  galvanisation  continue  du  nerf  facial,  avec  des  courants 
d'une  intensité  de  3  à  5  milliampères,  et  en  évitant  les  excita- 
tions d'ouverture  et  de  fermeture.  Ces  précautions  sont  prises 
dans  le  but  d'éviter  la  contracture  secondaire,  terminaison  assez 
fréquente,  dans  les  cas  de  paralysie  faciale  de  moyenne  ou  de 
faible  intensité.  La  galvanisation  porte  successivement  sur  les 
points  suivants  : 

1°  En  arrière  et  au-dessous  de  l'oreille,  au  niveau  où  le  nerf 
facial  sort  du  trou  stylo-mastoïdien  ; 

2°  Au-devant  de  l'oreille,  au  point  où  le  facial  se  divise  en 
ses  branches  terminales; 

3°  Au  niveau  de  la  tempe,  sur  le  trajet  de  la  branche  supé- 
rieure du  facial; 

4°  Au-dessous  de  l'œil,  au  niveau  du  plexus  sous-orbilaire,  et 
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sur  les  muscles  élévateurs  de  l'aile  du  nez  et  de  la  lèvre  supé- 
rieure ; 

5°  Sur  la  joue,  au  niveau  du  buccinateur  et  du  plexus  ner- 
veux correspondant; 

6°  Sur  le  menton,  au  niveau  du  plexus  mentonnier,  des 
muscles  triangulaires  des  lèvres  et  du  carré  du  menton. 

Après  quelques  semaines,  si  la  guérison  tarde  à  se  produire 
ou  est  incomplète,  on  peut  ajouter  à  la  galvanisation  continue, 
principalement  sur  les  muscles  dont  la  motilité  tarde  à  repa- 
raître, quelques  excitations  de  fermeture,  mais  avec  des  cou- 
rants faibles  de  1  à  2  milliampères,  rarement  davantage.  On  se 
tiendra  d'ailleurs  à  l'intensité  du  courant,  suffisante  pour  pro- 
duire les  contractions  minimales. 

Quand  il  n'y  a  pas  R.  D.,  on  peut,  dès  le  principe,  employer 
des  courants  faradiques,  mais  il  convient  de  prendre  des  cou- 
rants faradiques  induits  sur  une  bobine  à  gros  fil,  afin  d'impres- 
sionner le  moins  possible  les  nerfs  de  sensibilité,  qui  sont 
très  nombreux  et  très  excitables  à  la  face.  Il  convient  aussi 
de  ne  provoquer  sur  les  muscles  que  des  secousses  isolées 
et  espacées,  et  pour  cela  de  ne  produire  que  des  intermittences 
rares  ou  peu  fréquentes  du  courant  inducteur.  Il  faut  éviter 
l'emploi  des  courants  produits  par  des  intermittences  fréquentes 
du  courant  inducteur,  c'est-à-dire  des  courants  qui  provoquent 
sur  les  muscles  le  tétanos  électrique.  Non  seulement  ces  cou- 
rants sont  plus  douloureux  que  les  courants  à  intermittences 
rares,  mais  ils  peuvent  avoir  encore  l'inconvénient  de  provo- 
quer l'apparition  de  la  contracture  secondaire.  Celle-ci  est  un 
écueil  qu'il  faut  éviter  dans  le  traitement  de  la  paralysie  faciale  ; 
elle  peut  se  produire  d'ailleurs  spontanément,  et  on  l'observe 
dans  des  cas  où  le  traitement  électrique  n'est  pas  employé; 
mais  parfois  aussi  elle  est  provoquée  ou  augmentée  par  un 
traitement  électrique  mal  dirigé.  Si  on  la  voit  apparaître,  il 
faut  redoubler  de  précautions  dans  les  applications  électriques, 
souvent  même  il  vaut  mieux  interrompre  pour  un  temps  ou 
suspendre  complètement  le  traitement  électrique. 

La  contracture  secondaire,  consécutive  à  la  paralysie  faciale, 
est  généralement  très  rebelle;  le  plus  souvent  elle  s'atténue 
peu  à  peu,  mais  elle  persiste  toujours  très  longtemps,  parfois 
même  indéfiniment. 


XXXIII 

SUR    UN    CAS    DE    POLYNÉVRITE    SUBAIGUË 
A    MARCHE    EXTENSIVE' 


Sommaire.  —  Exemple  clinique.  —  Antécédents  héréditaires  et  personnels;  début 
de  la  maladie  actuelle.  —  État  du  malade  lors  d'un  premier  examen  :  parésie 
des  membres  inférieurs,  à  distribution  inégale.  —  Phénomène  de  paresthésie  ; 
crampes  nocturnes.  —  Abolition  des  réflexes  patellaires.  —  Absence  de  troubles 
objectifs  de  la  sensibilité.  —  Steppage.  —  R.  D.  dans  les  muscles  paralysés.  — 
Accentuation  progressive  de  la  paralysie.  —  État  du  malade  au  moment  de 
son  admission  dans  le  service.  —  Évolution  subséquente.  —  Aggravation  de 
la  paralj'sie  malgré  l'institution  d'un  traitement  électrique  ;  envahissement 
des  membres  supérieurs.  —  Constatation  d'une  albuminurie.  —  État  actuel  ;  le 
malade  présente  deux  catégories  d'accidents  :  les  uns  paraissent  être  en 
rapport  avec  une  néphrite  parenchymateuse.  —  Les  autres  se  résument  dans 
une  paralysie  atrophique  à  marche  extenso-progressive,  avec  R.  D.,  hypoes- 
thésie  et  abolition  des  réflexes  rotuliens. 

Diagnostic.  —  Par  leur  nature  et  leur  mode  d'évolution,  les  symptômes  répondent 
très  exactement  au  tableau  de  la  polynévrite  toxique  ou  infectieuse.  Raisons 
qui  s'élèvent  entre  l'hypothèse  d'une  origine  spinale  des  accidents.  —  Eu  égard 
à  son  mode  d'évolution,  la  paralysie  présentée  par  le  malade  peut  être  qua- 
lifiée d'extenso-progressive.  —  Considérations  historiques  sur  la  paralysie 
extenso-progressive  de  Landry.  —  Comme  quoi  il  ne  s'agit  pas  d'une  entité 
morbide,  mais  d'un  syndrome  clinique. 

ÉHologie.  —  L'étiologie  de  la  polynévrite  est  dominée  par  les  intoxications,  les 
auto-intoxications  et  les  infections.  —  Intervention  vraisemblable  de  l'intoxi- 
cation alcoolique  et  de  l'infection  tuberculeuse,  dans  le  cas  actuel.  —  Une  cer- 
taine part  revient  sans  doute  à  l'auto-intoxication  urémique  dans  le  déve- 
loppement de  la  polynévrite,  chez  le  malade  présenté. 

Projiostic  et  traitement.  —  Gravité  du  pronostic  quoad  vitam.  —  Le  caractère 
extenso-progressif  de  la  polynévrite  laisse  subsister  peu  de  chances  de  gué- 
rison.  —  Le  traitement  institué  était  dirigé  à  la  fois  contre  l'albuminurie, 
contre  l'auto-intoxication  intestinale  et  contre  la  polynévrite. 


Messieurs, 

Le  malade,  au  cas  duquel  je  désire  consacrer  la  leçon  de 
ce  jour,  va  me  fournir  l'occasion  de  revenir  sur  la  question  du 

1.  Leçon  du  29  janvier  1897. 
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diagnostic  différentiel  de  la  polynévrite  et  de  la  poliomyélite. 
Selon  toutes  les  apparences,  ce  malade  réalise  un  exemple  "de 
polynévrite;  il  est  atteint  en  outre,  d'une  néphrite  qui  s'est 
aggravée  dans  ces  derniers  temps,  au  point  de  nous  faire 
craindre  une  issue  fatale  prochaine.  Il  est  donc  à  prévoir  que 
l'occasion  nous  sera  fournie  d'obtenir  le  contrôle  anatomique 
du  diagnostic  porté.  Bien  entendu,  j'aurai  à  discuter  les  rela- 
tions de  l'affection  nerveuse,  présentée  par  cet  homme,  avec 
l'auto-intoxication  qui  doit  résulter  de  sa  néphrite. 


Voici  le  malade.  C'est  un  nommé  V...,  âgé  de  39  ans, 
comptable;  il  occupe  le  n°  1  de  notre  salle  Pruss. 

Dans  ses  antécédents  héréditaires,  je  relève  les  points  sui- 
vants: sa  mère  vit  encore;  elle  est  sujette,  depuis  longtemps,  à 
des  accès  d'asthme.  Ses  frères  et  sœurs  sont  tous  bien  portants. 
Je  souligne  cette  particularité  que  tous  les  enfants,  y  compris 
notre  malade,  sont  atteints  de  strabisme  congénital.  Vous 
n'ignorez  pas,  sans  doute,  la  signification  de  cette  anomalie,  en 
tant  que  stigmate  de  l'hérédité  nerveuse. 

V...  a  donc,  comme  ses  frères  et  sœurs,  un  strabisme  con- 
génital externe  et  fonctionnel  de  Fœil  gauche.  En  plus,  il  pré- 
sente du  bégaiement  intentionnel,  autre  stigmate,  que  je  crois 
devoir  souligner. 

Dans  son  enfance,  V...  a  eu  la  diphtérie  et  la  variole.  Ces 
deux  maladies  infectieuses  n'ont  pas  laissé  de  traces  appré- 
ciables. Pendant  son  adolescence,  il  a  contracté  une  blennor- 
ragie, et,  un  peu  plus  tard,  une  bronchite  subaiguë,  avec 
hémoptysies.  Le  malade  avoue  qu'il  a  commis  quelques  excès 
alcooliques;  cependant  on  ne  constate  pas,  chez  lui,  de  traces 
d'athéromacie. 

A  l'âge  de  38  ans,  V...  s'est  aperçu  qu'il  avait,  par  moments, 
des  fourmillements  et  de  l'engourdissement  dans  le  bout  des 
pieds;  il  n'avait  plus  conscience  de  ses  orteils.  A  peu  de  temps 
de  là,  il  remarqua  que  ses  forces  avaient  notablement  dimi- 
nué ;  la  moindre  marche  le  fatiguait  démesurément.  Il  dut 
se  mettre  au  repos.  A  la  même  époque,  il  a  eu  des  sueurs 
abondantes  généralisées;    la   nuit,   il    était    réveillé    par    des 
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crampes  douloureuses  dans  les  mollets.  Il  remarqua  aussi 
qu'il  maigrissait  considérablement,  et  que  son  système  pileux 
se  développait  dans  des  proportions  insolites. 

C'est  dans  ces  conditions  qu'il  est  venu  nous  consulter 
une  première  fois,  à  la  Salpêtrière,  le  24  juillet  1896;  il  y  avait 
déjà  cinq  mois  qu'il  était  malade.  Voici  ce  qu'on  a  constaté,  à 
cette  époque. 


V...  marchait  avec  difficulté,  parce  qu'il  était  atteint  d'une 
parésie  des  deux  membres  inférieurs,  qui  portait  principale- 
ment sur  les  muscles  de  la  région  antéro-externe,  et  en  partie, 
sur  le  triceps  sural  et  sur  le  triceps  fémoral.  Dans  ces  régions, 
les  masses  musculaires  étaient  le  siège  de  sensations  d'engour- 
dissement, de  fourmillement;  elles  étaient  douloureuses  à  une 
pression  digitale,  même  peu  intense.  La  nuit,  le  malade  était  en 
proie  à  des  crampes,  dans  les  muscles  des  mollets.  Les  réflexes 
patellaires  étaient  complètement  abolis.  11  n'existait  pas  de 
troubles  de  la  sensibilité  objective;  la  pression  des  troncs 
nerveux  n'était  pas  douloureuse. 

Le  malade  steppait  fortement. 

L'examen  électrique  a  fait  constater  les  signes  d'une  réac- 
tion de  dégénérescence  très  prononcée,  dans  tous  les  muscles 
des  deux  jambes,  muscles  antérieurs  et  muscles  postérieurs. 
Dans  les  muscles  des  cuisses,  les  contractions  faradiques  et 
galvaniques  étaient  diminuées  :  N  >  P.  11  n'existait  pas  d'atro- 
phie musculaire  marquée. 

V...  fut  soumis  à  un  traitement  électrique,  qu'il  suivit  régu- 
lièrement pendant  trois  mois.  Malgré  cela,  les  phénomènes 
paralytiques  allèrent  en  s'accentuant;  aussi  le  malade  se 
décida-t-il  à  se  faire  admettre  dans  le  service,  le  15  septembre 
1896.  A  cette  époque,  il  avait  de  la  difficulté  à  se  tenir  debout. 

* 

*   * 

Le  lendemain  de  l'entrée  du  malade  dans  nos  salles,  on  a 
relevé  l'état  suivant. 

La  distribution  de  la  paralysie  motrice  était  la  même  que 
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lors  du  précédent  examen,  mais  la  paralysie  était  beaucoup 
plus  accentuée.  Pour  pouvoir  marcher,  le  malade  était  main- 
tenant obligé  de  se  servir  de  béquilles  ou  de  s'appuyer  sur  les 
bras  de  deux  aides;  au  bout  d'un  quart  d'heure,  il  n'en  pouvait 
plus. 

Les  muscles  antérieurs  et  postérieurs  des  cuisses  étaient 
également  frappés  d'un  certain  degré  de  parésie. 

Lorsque  le  malade  marchait,  il  lançait  les  jambes  en  avant 
et  en  dehors,  en  fauchant  un  peu;  la  pointe  du  pied  était  nette- 
ment tombante  et  touchait  en  premier  lieu  le  sol.  Les  genoux 
étaient  soulevés  à  une  hauteur  exagérée;  les  jambes  se  fléchis- 
saient outre  mesure. 

En  saisissant  les  pieds  avec  la  main,  on  pouvait  se  rendre 
compte  qu'ils  étaient  absolument  flottants;  ils  n'opposaient 
aucune  résistance  aux  mouvements  de  flexion  et  d'extension, 
qu'on  leur  imprimait.  La  jambe  ballottait  également;  par 
contre,  elle  résistait  aux  mouvements  d'extension. 

Les  troubles  subjectifs  de  la  sensibilité  avaient  disparu  ;  on 
ne  constatait  pas  non  plus  de  troubles  objectifs.  Les  réflexes 
patellaires  étaient  entièrement  abolis. 

Le  dos  du  pied  était  le  siège  d'un  œdème  assez  considé- 
rable. Quand  on  maintenait  les  pieds,  pendant  quelque  temps, 
dans  une  situation  déclive,  ils  devenaient  rapidement  gonflés, 
violacés,  couverts  de  sueur.  En  outre,  ils  se  refroidissaient 
assez  vite. 

L'état  général  du  malade  était  satisfaisant.  Malgré  un  état 
saburral  de  la  langue,  assez  accentué,  l'appétit  était  bon  et  les 
selles  régulières. 


Un  mois  plus  tard,  le  15  octobre  1896,  V...  dut  s'aliter 
déflnitivement;  en  raison  des  progrès  de  la  paralysie  des 
membres  inférieurs,  c'est  à  peine  s'il  pouvait  se  tenir  debout, 
même  en  s'appuyant  sur  deux  aides.  Quand  il  fermait  les 
yeux,  il  avait  encore  plus  de  peine  à  se  tenir  d'aplomb. 

Vers  la  même  époque,  le  malade  s'aperçut  qu'il  n'avait  plus 
une  conscience  très  nette  de  la  position  de  ses  pieds,  dans  le  lit. 
A  difl'érentes  reprises,  dans  le  cours  des  examens  qu'on  lui  a 
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fait  subir,  il  a  donné  des  indications  inexactes  sur  la  position 
de  ses  orteils,  lors  des  divers  mouvements  passifs  qu'on  avait 
imprimés  à  ses  membres  inférieurs. 

Le  15  novembre,  onpouvait  constater  des  troubles  précis  delà 
sensibilité  au  tact,  à  la  piqûre,  au  chaud,  au  froid,  sur  toute  la 
surface  des  deux  pieds  et  à  la  partie  inférieure  des  deux  jambes. 
Le  malade  confondait  les  sensations  de  piqûre,  de  brûlure,  etc. 
En  plus,  la  face  dorsale  des  deux  pieds  était  le  siège  d'un 
œdème  blanc,  permanent,  qui  conservait  l'empreinte  du  doigt. 

A  la  fin  du  mois  de  décembre  1896,  V...  devint  sujet  à  des 
crises  d'étouffement.  Elles  étaient  assez  violentes;  elles  augmen- 
taient sensiblement  dans  la  position  horizontale.  11  n'y  avait 
pas  de  troubles  du  rythme  respiratoire.  A  l'auscultation,  on 
constatait  l'existence  de  râles  sonores  nombreux.  Le  pouls  était 
rapide,  petit,  faible  et  irrégulier;  il  battait  104  par  minute. 

Depuis  six  mois,  le  malade  suivait  un  traitement  électrique, 
qui  n'avait  produit  aucune  amélioration;  bien  au  contraire,  la 
paralysie  avait  augmenté,  on  constatait  de  la  R.  D.  aux  cuisses. 

Un  peu  plus  tard,  le  malade  se  plaignit  de  perdre  la  force 
dans  les  deux  mains. 

Le  8  janvier  1897,  il  a  fait  l'objet  d'un  nouvel  examen  très 
minutieux,  dont  voici  les  résultats. 


Le  malade  était  confiné  au  lit.  11  était  pâle,  amaigri  et 
paraissait  très  fatigué.  Sa  peau  était  un  peu  chaude,  sèche.  Le 
volume  exagéré  des  cuisses  faisait  contraste  avec  l'amaigris- 
sement du  visage,  des  bras  et  du  tronc;  il  était  en  rapport 
avec  l'infiltration  des  parties  molles.  Non  pas  qu'il  existât  un 
œdème  blanc  bien  apparent,  bien  marqué  à  la  pression  digi- 
tale; il  s'agissait  d'une  infiltration  diffuse  des  muscles  et  du 
tissu  cellulaire. 

La  palpation,  même  quand  elle  était  pratiquée  avec  ména- 
gement, développait  des  douleurs. 

Il  existait  une  infiltration  semblable  des  muscles  des  mollets, 
et  sur  le  dos  de  chaque  pied. 

La  langue  était  blanche,  saburrale;  le  malade  n'avait  pas 
d'appétit.  Par  contre,  il  digérait  à  peu  près  convenablement  le 
peu  qu'il  mangeait. 
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La  percussion  de  la  poitrine  dénotait  une  diminution  sen- 
sible de  la  sonorité  aux  deux  bases,  dans  le  tiers  inférieur.  A  ce 
niveau,  l'auscultation  faisait  constater  la  disparition  du  mur- 
mure vésiculaire,  ainsi  que  des  râles  muqueux  fins.  Les  vibra- 
tions thoraciques  étaient  conservées.  Quelques  râles  sonores 
existaient  au  sommet  droit  et  en  arrière  de  la  poitrine,  avec  de 
la  respiration  supplémentaire  en  avant.  Bref,  à  la  date  susdite, 
le  malade  avait  de  l'œdème  pulmonaire. 

Les  battements  du  cœur,  un  peu  précipités,  n'étaient  pas 
modifiés  dans  leur  rythme. 

Les  urines,  rares,  un  peu  couleur  de  bière,  contenaient  de 
l'albumine  en  quantité  considérable. 

Voilà  pour  l'état  général. 


L'examen  détaillé  du  système  nerveux  a  donné  les  résultats 
suivants.  D'abord,  il  importe  de  faire  remarquer  que  le  malade 
répondait  très  nettement  et  sans  difficulté  aux  questions  qu'on 
lui  adressait;  son  intelligence  était  absolument  intacte. 

Dans  la  sphère  de  distribution  des  nerfs  crâniens,  on  ne  con- 
statait rien  d'anormal.  Il  n'en  était  plus  de  même,  aux  membres. 

Ainsi  les  membres  inférieurs  étaient  presque  complètement 
paralysés.  Couché  dans  son  lit,  le  malade  ne  pouvait,  pour 
ainsi  dire,  exécuter  aucun  mouvement,  à  part  un  certain  degré 
de  flexion  des  orteils,  et  encore,  ces  mouvements  étaient  très 
limités. 

Les  muscles  de  la  région  antéro-externe  de  chaque  jambe, 
ceux  des  mollets,  les  triceps  fémoraux  étaient  complètement 
paralysés;  seuls  les  muscles  postérieurs  de  la  cuisse  se  con- 
tractaient encore  un  peu.  Dans  leur  ensemble,  les  muscles  ne 
paraissaient  pas  avoir  subi  d'atrophie  appréciable;  encore  fal- 
lait-il tenir  compte  de  l'infiltration  œdémateuse  que  je  vous 
signalais  tout  à  l'heure. 

Aux  membres  supérieurs,  la  paralysie  était  beaucoup  moins 
accentuée.  Elle  intéressait  principalement  les  extenseurs  de  la 
main  et  des  doigts,  les  longs  supinateurs.  Le  triceps  brachial, 
les  petits  muscles  des  mains  étaient  simplement  affaiblis,  en 
conséquence  de  l'état  général.  La  même  chose  peut  se  dire  des 
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muscles  des  épaules,  du  tronc,  des  hanches,  qui  se  contractaient 
moins  énergiquement  qu'à  l'état  normal. 

Détail  à  noter  :  les  antagonistes  des  muscles  dans  lesquels 
la  paralysie  était  à  son  maximum  présentaient  un  état  de 
demi-contracture,  qui  les  immobilisait  en  partie.  Ainsi,  aux 
membres  supérieurs,  le  biceps  s'opposait  à  la  supination  et  à 
l'extension  complète. 

L'examen  électrique,  pratiqué  à  cette  époque,  a  fait  con- 
stater les  signes  de  la  R.  D.  dans  les  muscles  des  membres  infé- 
rieurs, dans  les  muscles  des  mains  et  des  avant-bras.  Aux 
avant-bras,  elle  était  prononcée  surtout  dans  les  muscles  posté- 
rieurs, moins  dans  les  muscles  de  la  région  antérieure  et  dans 
ceux  de  la  main.  La  R.  D.  faisait  défaut  au  bras,  dans  le  biceps 
et  dans  le  triceps. 

Les  réflexes  tendineux  étaient  abolis  aux  membres  inférieurs 
et  diminués  seulement  aux  membres  supérieurs. 

11  en  était  de  même  des  réflexes  cutanés. 

Les  masses  musculaires  et  les  troncs  nerveux  superficiels 
n'étaient  pas  douloureux  à  la  pression. 

La  sensibilité  était  normale  partout,  sauf  aux  membres  infé- 
rieurs, oîi  elle  était  obtuse  sous  tous  ses  modes,  depuis  la  face 
plantaire  des  pieds  jusqu'aux  genoux.  Somme  toute,  il  n'y 
avait  ni  anesthésie,  ni  hypoesthésie  proprement  dite. 

De  temps  à  autre,  le  malade  ressentait  encore  des  douleurs 
passagères,  très  aiguës,  le  long  de  la  face  postérieure  des  deux 
membres  inférieurs. 

Nulle  part  on  ne  découvrait  de  troubles  trophiques,  à  l'in- 
spection du  tégument  externe.  11  n'y  avait  pas  et  il  n'y  avait 
jamais  eu  de  troubles  des  sphincters. 

L'examen  des  yeux  faisait  constater  un  strabisme  externe 
fonctionnel  de  l'œil  gauche,  sans  paralysie  musculaire. 

Les  pupilles  étaient  déformées,  irrégulières  ;  il  n'y  avait  pas 
de  synéchies.  Les  réflexes  pupillaires  étaient  normaux.  11  y  avait 
une  amblyopie  congénitale,  à  gauche. 


Aujourd'hui,  29  janvier  1897,  l'examen  des  membres  supé- 
rieurs nous  dévoile  une  paralysie  limitée  aux  extenseurs  de  la 
main  et  des  doigts  et  aux  fléchisseurs. 
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Vous  voyez  que  le  malade  peut  à  peine  serrer  avec  la  main 
droite;  vous  voyez  que  les  mouvements  d'écartement  des  doigts 
sont  très  limités,  et  que  le  mouvement  d'élévation  du  poignet 
est  à  peu  près  nul.  L'extenseur  du  pouce  se  contracte  assez 
énergiquement.  Les  mouvements  de  flexion  et  d'extension  du 
bras  sont  assez  bien  conservés. 

Veuillez  remarquer  que  la  pression  digitale  met  en  évidence 
un  point  douloureux  très  net,  à  la  face  dorsale  de  l'avant-bras, 
au  niveau  de  l'émergence  du  radial,  voire  que  le  tronc  de  ce 
nerf  est  douloureux  à  la  pression,  du  côté  droit.  De  plus,  la  sen- 
sibilité superficielle,  considérée  sous  ses  différents  modes,  est 
fortement  émoussée,  depuis  la  pointe  des  doigts  jusqu'aux  poi- 
gnets, surtout  à  la  face  dorsale. 

La  paralysie  des  membres  inférieurs  subsiste  complète,  sauf 
que  le  malade  peut  mouvoir  légèrement  ses  jambes  en  rotation 
en  dehors  et  en  dedans  ;  il  peut,  de  même,  fléchir  légèrement  la 
jambe  droite  sur  la  cuisse.  Il  éprouve  toujours  des  sensations 
anormales  aux  pieds.  La  sensibilité  superflcielle  est  émoussée 
depuis  la  pointe  des  pieds  jusqu'aux  genoux.  La  pression  des 
masses  musculaires  développe  une  sensation  désagréable.  La 
pression  du  sciatique  est  franchement  douloureuse.  L'inliltra- 
tion  que  je  vous  ai  signalée  subsiste.  Malgré  cela,  on  constate 
maintenant  un  degré  très  net  d'atrophie  des  muscles  des  mol- 
lets, de  ceux  des  régions  antérieure  et  postérieure  des  cuisses; 
il  s'agit  d'une  atrophie  ditïuse. 

Les  muscles  sacro-lombaires  sont  frappés  d'une  parésie  très 
manifeste,  à  laquelle  participent,  dans  une  moindre  mesure,  les 
muscles  de  la  paroi  abdominale  et  les  fléchisseurs  du  tronc. 

Les  mouvements  respiratoires  sont  réguliers.  Les  résultats 
de  la  percussion  et  de  la  palpation  sont  les  mêmes  que  précé- 
demment; le  malade  a  maintenant  moins  de  dyspnée. 

Le  pouls  est  petit,  filiforme,  accéléré  (88)  ;  avec  cela,  le  cœur 
bat  assez  fortement. 

Le  foie  déborde  les  fausses  côtes  de  deux  travers  de  doigt; 
la  rate  également  est  augmentée  de  volume.  Le  malade  éprouve 
une  sensation  de  barre  à  l'épigastre. 

L'albuminurie  persiste. 

La  langue  est  toujours  saburrale. 

Il  n'y  a  point  de  fièvre. 
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En  résumé,  ce  malade  présente  deux  catégories  d'accidents  : 

Une  forte  albuminurie  et  un  œdème  pulmonaire,  qui  sont 
vraisemblablement  en  rapport  avec  une  néphrite  parenchyma- 
teuse. 

Une  paralysie  motrice,  qui  a  envahi  successivement  les 
quatre  membres  et  une  partie  des  muscles  du  tronc  ;  elle  s'est 
presque  généralisée,  aux  membres  inférieurs.  Elle  est  flasque, 
ei  elle  se  double  d'une  atrophie  musculaire  diffuse.  On  constate 
des  signes  de  la  R.  D.,  une  hypoesthésie  qui  intéresse  la  sen- 
sibilité superficielle  dans  ses  différents  modes,  et  l'abolition  des 
réflexes  rotuliens. 

Ne  retenons  que  les  manifestations  de  cette  seconde  caté- 
gorie, et  demandons-nous  d'abord,  de  quelles  lésions  du  système 
nerveux  elles  peuvent  bien  dépendre.  Nous  aurons  ensuite  à 
rechercher  quels  rapports  existent  entre  ces  manifestations  para- 
lytiques et  l'albuminurie  concomitante,  ainsi  qu'avec  l'alcoo- 
lisme antécédent. 

Une  fois  résolus  ces  deux  points  essentiels  du  diagnostic, 
nous  pourrons,  en  connaissance  de  cause,  porter  un  pronostic 
exact  et  formuler  un  traitement  rationnel. 


Diagnostic.  — Abordons  d'abord  la  première  question,  celle 
qui  a  trait  au  diagnostic  anatomique  et  au  diagnostic  clinique. 

C'est  aux  environs  du  mois  de  mars  1896  que,  pour  la  pre- 
mière fois,  V...  a  éprouvé  des  fourmillements  et  des  engourdis- 
sements dans  le  bout  des  pieds.  Puis  la  marche  est  devenue 
pénible,  en  raison  de  la  fatigue  précoce  qu'elle  occasionnait;  en 
même  temps,  le  malade  avait  des  crampes  dans  les  mollets. 

Six  mois  plus  tard,  quand  V...  s'est  présenté  à  la  Salpê- 
trière,  en  juillet,  il  était  atteint  d'une  parésie  des  membres  infé- 
rieurs. Les  muscles  atteints  étaient  surtout  ceux  du  groupe 
antéro-externe  des  deux  jambes;  déjà,  à  ce  moment,  le  triceps 
fémoral  et  le  triceps  sural  étaient  pris.  Dans  ces  masses  mus- 
culaires, le  malade  éprouvait  des  sensations  de  fourmillement, 
d'engourdissement,  des  crampes,  etc.  Il  steppait. 
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Enfin  dans  la  plupart  de  ces  muscles,  l'examen  électrique 
a  révélé  l'existence  de  la  R.  D. 

Pendant  trois  mois,  le  malade  a  pu  encore  venir  à  pied  à  la 
Salpêtrière,  pour  se  faire  électriser,  mais  à  partir  du  15  sep- 
tembre, il  ne  tenait  plus  debout. 

Peu  de  temps  après,  le  malade  fut  obligé  de  s'aliter  défini- 
tivement. Toutefois,  à  cette  époque  (15  octobre  1896),  il  n'était 
encore  paralysé  que  des  membres  inférieurs.  C'est  à  la  fin  du 
mois  de  décembre  que  ses  mains  ont  commencé  à  faiblir, 
c'est-à-dire  qu'au  bout  de  dix  mois  seulement  la  paralysie  a 
commencé  à  se  généraliser,  à  gagner  les  membres  supérieurs. 

Donc,  pendant  neuf  mois  environ,  la  scène  morbide  était 
dominée  par  une  para-parésie  des  membres  inférieurs,  qui 
avait  débuté  par  les  extrémités.  Les  pieds  étaient  ballants,  pour 
me  servir  d'une  expression  courante;  les  mouvements  de 
flexion  étaient  impossibles  ;  l'extension  s'effectuait  sans  vigueur  ; 
le  malade  ébauchait  à  peine  les  mouvements  d'abduction  et 
d'adduction. 

Les  mouvements  d'extension  et  de  flexion  de  la  jambe  sur 
la  cuisse,  d'extension  de  la  cuisse  sur  le  bassin,  de  flexion, 
d'abduction,  d'adduction  de  ce  segment  de  membre  étaient  con- 
servés, mais  ils  s'exécutaient  avec  une  faiblesse  évidente.  Cette 
parésie  était  prononcée  surtout  dans  les  muscles  du  groupe 
antéro-externe  des  jambes,  dans  les  muscles  antérieurs  des 
cuisses.  Elle  était  moindre  dans  les  muscles  des  mollets,  dans 
les  muscles  de  la  face  postérieure  des  cuisses,  moindre  égale- 
ment dans  les  abducteurs  que  dans  les  adducteurs. 

Le  malade  marchait  difficilement.  Il  présentait,  de  la  façon 
la  plus  nette,  la  démarche  du  steppeur. 

Les  muscles  les  plus  atteints  étaient  manifestement  en  voie 
d'atrophie;  ceux  du  groupe  antéro-externe  des  jambes  avaient 
presque  complètement  fondu.  L'atrophie  des  autres  muscles 
était  en  partie  masquée  par  une  infiltration  œdémateuse  des^ 
muscles  et  du  tissu  cellulaire. 

Les  réactions  électriques  étaient  troublées  dans  presque 
toute  l'étendue  des  membres  inférieurs.  Un  certain  nombre  de 
muscles  étaient  le  siège  de  la  R.  D. 

La  sensibilité  superficielle,  considérée  dans  ses  diff'érents 
modes,  était  énioussée,  depuis  les  pieds  jusqu'aux  genoux.  En 
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certains  points,  il  y  avait  un  peu  d'hyperesthésie  proprement 
dite.  En  outre  V...  était  sujet  à  des  crampes  douloureuses, 
spontanées,  dans  les  mollets.  A  ce  niveau,  les  muscles  étaient 
sensibles  à  la  pression.  Par  moments,  le  malade  éprouvait  des 
élancements  douloureuxle  long  des  jambes  et  des  cuisses. 

Les  réflexes  tendineux  et  les  réflexes  cutanés  étaient  abolis  ; 
les  sphincters  fonctionnaient  normalement. 

Aux  membres  inférieurs  et  principalement  aux  pieds,  la 
peau  était  violacée,  avec  tendance  aux  sueurs  et  aux  refroi- 
dissements. Sur  le  dos  des  pieds,  on  voyait  un  œdème  assez 
accentué. 

Voilà  une  évolution  et  un  ensemble  de  symptômes,  qui 
répondent  exactement  au  tableau  que  je  vous  ai  tracé,  l'année 
dernière,  de  la  polynévrite.  Reportez-vous,  par  la  pensée,  à  la 
description  que  je  vous  ai  faite  de  la  polynévrite  alcoolique, 
vous  en  retrouverez  la  reproduction,  trait  pour  trait,  chez  notre 
malade  :  le  début  par  des  phénomènes  de  paresthésie,  —  en- 
gourdissements, picotements,  fourmillements  aux  extrémités 
des  pieds,  — par  des  élancements  douloureux  dans  les  membres 
inférieurs;  l'apparition  subséquente  de  la  faiblesse  motrice, 
qui  a  envahi  d'abord  les  muscles  péroniers,  puis  ceux  du 
groupe  antéro-externe  des  jambes;  l'état  ballant  des  pieds;  le 
caractère  de  la  démarche  (steppage)  ;  la  lenteur  avec  laquelle  la 
paralysie  a  progressé,  son  mode  d'extension  des  extrémités  vers 
la  racine  des  membres,  sa  disposition  symétrique;  la  surve- 
nance  d'une  atrophie  musculaire  diffuse,  prononcée  surtout  aux 
jambes;  l'existence  de  la  R.  D.,  dans  les  muscles  paralysés  et 
atrophiés;  l'abolition  des  réflexes  tendineux;  le  caractère  mal 
défini  des  troubles  de  la  sensibilité  objective,  représentés  par 
un  mélange  d'hypoesthésie  et  d'anesthésie  ;  l'intégrité  des 
sphincters. 

Voilà  bien  les  traits  qui  composent  le  tableau  de  la  para- 
plégie par  polynévrite  alcoolique. 

L'évolution  subséquente  des  accidents,  pendant  une  seconde 
phase  qui  se  déroule  encore  sous  nos  yeux,  ne  peut  que  corro- 
borer notre  diagnostic.  Durant  près  de  dix  mois,  la  paralysie 
est  restée  circonscrite  aux  membres  inférieurs.  Puis  elle  a  en- 
vahi les  membres  supérieurs  et  le  tronc;  aux  membres  supé- 
rieurs, elle  atteint  dans  une  mesure  prépondérante  les  exten- 
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seurs  de  la  main,  le  long  supinateur,  les  inter-osseux,  et  au  tronc, 
les  extenseurs.  Elle  s'est  compliquée,  tardivement,  d'une  atro- 
phie diffuse.  Elle  s'accompagne  des  signes  de  la  R.  D.  et  de 
troubles  mal  dessinés  de  la  sensibilité  objective.  C'est  bien  ainsi 
que  les  choses  se  passent,  dans  les  cas  de  polynévrite  alcoolique, 
ou  de  polynévrite  en  rapport  avec  d'autres  intoxications  ou 
infections. 


Aussi  bien,  il  ne  saurait  être  question  d'assigner  aux  acci- 
dents paralytiques  présentés  par  cet  homme  une  origine  spi- 
nale. Les  seules  affections  de  la  moelle,  qui  pourraient  être 
mises  en  cause,  dans  le  cas  actuel,  sont  la  paralysie  spinale 
antérieure  subaiguë  de  l'adulte  et  la  myélite  diffuse. 

Dans  la  paralysie  spinale  antérieure  subaiguë  de  l'adulte,  si 
l'on  s'en  rapporte  à  la  description  de  Duchenne,  la  faiblesse 
motrice  frappe  d'abord  exclusivement  un  des  membres  infé- 
rieurs, ou  du  moins  elle  prédomine  dans  l'un  d'eux.  Elle  dé- 
bute par  les  fléchisseurs  des  pieds;  elle  gagne  ensuite  les 
extenseurs  de  la  cuisse  sur  le  bassin,  les  extenseurs  de  la 
jambe  sur  la  cuisse.  En  très  peu  de  temps,  la  marche  devient 
impossible;  le  malade  est  obligé  de  s'aliter. 

Les  choses  se  sont  passées  tout  autrement,  chez  notre  ma- 
lade. Vous  rappelez-vous  que  V...  a  pu  continuer,  pendant  plu- 
sieurs mois,  à  se  rendre  à  pied  à  la  Salpêtrière,  et  que  sa 
démarche  avait  les  caractères  du  steppage?  Chez  lui,  l'atrophie 
s'est  développée  progressivement  et  sous  une  forme  diffuse,  au 
lieu  de  frapper  en  masse  des  groupes  entiers  de  muscles,  comme 
il  arrive  dans  les  cas  de  poliomyélite  antérieure  subaiguë  de 
l'adulte.  Enfin,  dans  celle-ci,  les  troubles  objectifs  de  la  sensibi- 
lité font  défaut,  tandis  que  chez  notre  malade,  nous  avons  con- 
staté et  nous  constatons  encore  des  troubles  de  cette  nature. 

L'hypothèse  d'une  myélite  diffuse  se  concilierait  avec  la 
constatation  des  troubles  objectifs  de  la  sensibilité;  mais  dans 
le  cas  d'une  myélite  diffuse,  la  paralysie  débute  par  la  racine 
des  membres.  Elle  frappe  en  masse,  des  groupes  entiers  de 
muscles;  elle  s'accompagne  d'une  atrophie  plus  considérable; 
en  outre  elle  s'accompagne  d'une  exagération  des  réflexes  ten- 
dineux, de  troubles  des  sphincters,  de  troubles  trophiques,  au 
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nombre  desquels  figurent  habituellement  des  eschares  superfi- 
cielles. Autant  de  traits  qui  contrastent  avec  ceux  que  nous 
relevons  chez  notre  malade. 

*    * 

En  tenant  compte  du  mode  d'évolution  des  accidents  para- 
lytiques, on  pourrait  être  tenté  de  porter  un  autre  diagnostic 
clinique,  celui  de  pa?'al7/sie  extenso-progressive .  Je  vous  rappelle, 
Messieurs,  que  cette  dénomination  a  été  employée  pour  la  pre- 
mière fois  par  Landry,  dans  un  mémoire  paru  en  1859.  Voici 
comment  Landry  s'expliquait  sur  le  compte  de  la  paralysie 
extenso-progressive  : 

«  Dans  un  assez  grand  nombre  de  paralysies  auxquelles 
convient  la  qualification  générique  à' extenso-progressive,  les 
troubles  fonctionnels,  d'abord  restreints  à  une  partie  limitée 
du  corps,  s'irradient  graduellement  plus  ou  moins  loin  de  leur 
point  de  départ.  Cette  propagation  s'effectue  tantôt  de  proche 
en  proche  et  d'après  un  ordre  bien  déterminé,  tantôt,  au  con- 
traire, sans  régularité  et  comme  au  hasard.  On  peut  appeler 
les  paralysies  de  ce  dernier  groupe  :  extenso-progressives  irré- 
gulières, et  à  celles  du  premier,  bien  plus  importantes  à  con- 
naître, donner  le  nom  d' extenso-progressives  ascendantes  ou  plus 
simplement  de  paralysies  ascendantes  ou  centripètes. 

«  Dans  ces  affections,  en  effet,  les  symptômes  partis  des 
extrémités  des  membres  gagnent  successivement  les  régions 
les  plus  élevées  du  corps  ou  les  plus  centrales  relativement  au 
système  nerveux,  augmentant  peu  à  peu  d'intensité  dans  les 
organes  envahis.  » 

Landry  ajoutait  encore  :  «  Presque  toujours  lente  dans  ses 
progrès,  elle  parcourt  parfois  ses  périodes  avec  une  rapidité 
extrême  et  peut  devenir  très  promptement  grave  ou  même 
mortelle.  » 

C'est  cette  dernière  variété  que  Landry  a  surtout  fait  con- 
naître sous  la  dénomination  de  paralysie  ascendante  ou  centri- 
pète aiguë. 

* 

Je  vous  ai  déjà  exposé,  Messieurs,  la  singulière  destinée 
qu'a  eue  cette  paralysie  ascendante  aiguë,  dans  les  leçons  que 
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j'ai  consacrées  l'année  dernière  à  l'étude  des  rapports  de  la 
paralysie  ascendante  aiguë  de  Landry,  de  la  poliomyélite  anté- 
rieure aiguë  et  subaiguë  de  Duchenne,  et  de  la  polynévrite  à 
forme  à.^  poliomyélite  antérieure  \ 

J'ai  longuement  discuté  la  question  de  savoir  si  ces  noms 
s'appliquaient  vraiment  à  des  entités,  en  possession  d'une 
indiscutable  autonomie,  et  s'il  était  toujours  facile  de  distin- 
guer l'une  de  l'autre  les  affections  susdites,  sur  le  double 
terrain  de  la  clinique  et  de  l'anatomie  pathologique.  Je  crois 
avoir  démontré  qu'il  n'en  était  pas  ainsi,  en  m'appuyant  sur 
des  arguments  de  trois  ordres,  à  savoir  : 

1°  Sur  la  notion  étiologique ,  qui  nous  montre  l'origine 
habituellement  infectieuse  ou  toxique  de  la  paralysie  ascen- 
dante aiguë  de  Landry.  Or  cette  étiologie  lui  est  commune 
avec  les  polynévrites  et  les  poliomyélites. 

2°  Sur  la  notion  clinique,  qui  nous  met  en  présence  d'obser- 
vations de  passage,  marquant  tous  les  degrés  possibles  de  tran- 
sition entre  les  trois  types  morbides  susnommés. 

3°  Enfin,  sur  la  notion  anatomo-pathologique.  En  tenant 
compte  de  la  nouvelle  conception  de  la  structure  du  système 
nerveux,  j'ai  montré  que  poliomyélite  antérietire  aiguë,  para- 
lysie ascendante  aiguë  et  polynévrite  motrice  sont,  toutes  les 
trois,  des  affections  du  neurone  moteur  périphérique,  et  que  la 
localisation  ainsi  que  le  degré  variable  des  altérations  dépen- 
daient de  la  nature  de  l'agent  infectieux  ou  toxique,  de  la  durée 
de  son  action,  de  son  intensité,  de  son  mode  d'application. 

J'ai  conclu  que  les  termes  de  paralysie  ascendante  aiguë  de 
Landry,  de  poliomyélite  antérieure  et  de  polynévrite  se  rappor- 
taient bien  plutôt  à  des  syndromes  cliniques  qu'à  des  espèces 
morbides  bien  définies,  syndromes  dont  l'expression  varie  avec 
l'étiologie.  J'ajoutais  qu'il  appartenait  aux  recherches  de  l'ave- 
nir, de  nous  éclairer  sur  la  subordination  de  ces  syndromes  à  la 
nature,  à  la  durée  et  au  mode  d'application  des  agents  infectieux 
et  toxiques;  qu'il  leur  appartenait  aussi  de  mettre  en  lumière 
l'influence  que  la  qualité,  la  dose,  la  durée  d'application  de 
l'agent  pathogène  sont  susceptibles  d'exercer  sur  la  nature  et 
la  localisation  des  altérations  subies  par  les  neurones  moteurs. 

1.  F.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  systèiïie  nerveux.  Deuxième  série. 
Paris,  1897. 
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Dans  une  thèse  récente,  écrite  sous  l'inspiration  de  Ballet, 
M.  Bodin'  m'a  reproché,  avec  une  certaine  ironie,  «  d'être  sim- 
pliste et  de  ne  pas  tenir  suffisamment  compte  de  la  clinique  qui 
montre  que,  dans  beaucoup  de  cas,  cette  affection,  —  il  s'agit 
de  la  paralysie  de  Landry,  —  est  loin  d'être  exclusivement 
motrice  et  qu'elle  est  essentiellement  diffuse.  » 

Cependant  l'auteur  de  la  thèse  en  question  a  bien  été  obligé 
de  convenir  que  les  paralysies  ascendantes  aiguës  forment  un 
groupe  morbide  très  mal  défini.  Il  a  écrit,  en  m'empruntant 
mes  propres  expressions,  qu'entre  la  paralysie  de  Landry  et  la 
myélite  aiguë,  il  existe  tous  les  termes  de  j^assage.  Il  a  ajouté 
que  l'anatomie  pathologique  est  aussi  variable  que  la  clinique. 
Il  a  cherché  à  dégager  des  types  cliniques  de  ce  chaos.  Il  s'est 
trouvé  réduit  à  dire  que,  tantôt  il  n'y  a  pas  de  lésions,  tantôt 
il  y  a  des  lésions  ;  que  tantôt  ces  lésions  siègent  dans  la  moelle 
exclusivement,  ou  dans  la  moelle  et  les  nerfs,  dans  le  cer- 
veau, etc.  En  un  mot,  toutes  les  parties  du  système  nerveux 
peuvent  être  touchées;  toutes  elles  peuvent  être  indemnes. 
Autant  dire  que  la  maladie  de  Landry  comprend  les  myélites, 
les  encéphalites,  les  névrites  et  les  paralysies  sine  materia. 

* 
*    * 

En  somme,  la  doctrine  que  j'ai  cherché  à  faire  prévaloir  reve- 
nait à  dire  que  le  mot  de  maladie  de  Landry  désignait  exclu- 
sivement un. sy?if/rome  c/mzç'?^^,  que  tantôt  ce  syndrome  clinique 
s'appliquait  à  la  poliomyélite  antérieure  aiguë,  tantôt  à  la  myé- 
lite diffuse  subaiguë,  tantôt  à  la  [polynévrite  aiguë,  etc.  De 
sorte  que,  en  présence  d'un  malade  qui  réalise  le  syndrome  de 
Landry,  c'est  se  payer  de  mots  que  de  se  contenter  d'un  diag- 
nostic clinique,  celui  de  paralysie  extenso-progressive  de 
Landry. 

La  question  importante  à  résoudre  est  de  savoir  s'il  y  a  en 
jeu  une  lésion  de  la  moelle,  une  poliomyélite,  ou  une  simple 

1.  BoDiN.  —  Essai  sur  les  paralysies  ascendantes  aiguës.  Thèse  de  Paris,  1896. 
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lésion  des  nerfs  périphériques,  une  polynévrite.  De  la  solution 
de  cette  question  dépendra  le  pronostic.  En  cas  de  polynévrite 
à  forme  de  paralysie  de  Landry,  le  malade  a  des  chances 
sérieuses  de  guérir  intégralement  ;  en  cas  de  poliomyélite  ou  de 
myélite  diffuse  affectant  les  mêmes  allures,  le  pronostic  est 
grave,  aussi  bien  quoad  vitam,  qu'eu  égard  aux  chances  de  res- 
tauration anatomique  et  fonctionnelle. 

Dans  un  cas  comme  celui  que  vous  avez  sous  les  yeux, 
l'hésitation  ne  me  semble  pas  permise,  le  diagnostic  de  polyné- 
vrite s'impose. 


En  définitive,  le  diagnostic  clinique  auquel  je  me  suis  arrêté, 
dans  le  cas  actuel,  est  celui  de  polynévrite  à  marche  ascendante^ 
en  voie  de  généralisation;  le  diagnostic  anatomique  découle 
de  là. 

Très  vraisemblablement,  il  s'agit  d'une  névrite  parenchy- 
mateuse,  d'une  névrite  dégénérative,  du  genre  de  celle  dont 
je  vous  ai  exposé,  l'an  dernier,  l'anatomie  pathologique.  Avec 
cette  névrite  peuvent  coexister  des  lésions  cellulaires,  des  lésions 
des  cellules  des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  mais  des 
lésions  secondaires,  consécutives  à  celles  de  la  portion  périphé- 
rique du  neurone. 

* 

Étiologie.  —  Une  dernière  question  est  à  résoudre,  celle  de 
la  nature  de  l'agent  nocif  qui  a  engendré  la  polynévrite  chez 
cet  homme. 

J'ai  signalé,  au  début  de  cette  leçon,  l'hérédité  neuropathique 
qui  pèse  sur  notre  malade.  J'ai  souligné  les  deux  tares  congé- 
nitales que  nous  constatons  chez  lui. 

V...  est  atteint,  de  même  que  ses  frères  et  sœurs,  d'un  stra- 
bisme congénital  ;  de  plus,  il  a  du  bégayement.  Enfin  c'est  un 
nerveux.  On  comprend  très  bien  que  sur  un  terrain  prédisposé 
de  la  sorte,  une  intoxication  ou  une  infection  produise  des 
désordres  de  la  nature  de  ceux  que  nous  constatons  à  l'heure 
actuelle. 
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J'ai  consacré  plusieurs  leçons,  l'an  dernier,  à  l'étude  géné- 
rale des  intoxications,  des  auto-intoxications  et  des  infections 
dans  leurs  rapports  avec  les  polynévrites.  Je  vous  ai  montré  que 
l'étiologie  des  polynévrites  se  résumait  dans  ces  trois  termes. 
Eh  bien,  chez  notre  malade,  nous  avons  d'abord  à  compter  avec 
une  intoxication  ancienne,  l'intoxication  alcoolique.  V...,  avant 
de  tomber  malade,  avant  d'être  paralysé  des  pieds,  a  fait  des 
excès  de  boisson.  Sans  doute,  chez  lui,  l'alcoolisme  chronique 
ne  s'est  pas  traduit  par  son  cortège  ordinaire  de  symptômes; 
V...  n'a  pas 'eu  de  troubles  gastriques,  pas  de  troubles  hépa- 
tiques, il  n'a  même  pas  présenté  les  phénomènes  nerveux  par 
lesquels  s'accuse  d'ordinaire  l'intoxication  alcoolique.  Mais 
enfin,  il  a  été  grand  buveur,  et  chez  lui  l'alcoolisme  a  retenti 
sur  le  système  nerveux  périphérique,  ainsi  que  cela  se  voit 
fréquemment  dans  ce  que  j'appellerai  l'alcoolisme  des  gens  du 
monde. 

De  plus,  V...  est  suspect  de  tuberculose,  pour  ne  pas  dire 
plus.  lia  eu  de  grandes  hémoptysies.  Or  la  tuberculose  est  une 
cause  de  polynévrite  au  même  titre  que  l'alcoolisme  ;  celle-ci 
s'observe  assez  souvent  chez  des  alcooliques  tuberculeux.  Je 
vous  en  ai  présenté  des  preuves  vivantes,  dans  mes  leçons  de 
l'an  dernier. 

Ce  n'est  pas  tout.  Déjà  lors  des  premières  visites  du  malade 
à  la  Salpêtrière,  un  détail  nous  avait  frappés.  V...  n'avait  pas, 
à  proprement  parler,  de  troubles  digestifs,  mais  constamment 
sa  langue  était  blanche,  saburrale.  Un  jour,  la  survenance 
de  nouveaux  accidents,  c'est-à-dire  de  l'œdème  des  cuisses 
et  des  poumons,  de  la  dyspnée,  etc.,  nous  détermina  à  exami- 
ner ses  urines.  Nous  y  avons  découvert  une  quantité  énorme 
d'albumine.  Je  regrette  très  sincèrement  que  cet  examen  de 
l'urine  n'ait  été  fait  que  tardivement,  au  commencement  de  ce 
mois.  Je  dois  dire,  à  la  décharge  de  l'interne  aux  soins  duquel 
était  confié  le  malade,  qu'habituellement  nous  n'avons  pas  de 
brightiques  dans  le  service.  N'empêche  qu'il  y  a  là  une  lacune 
importante,  dans  l'observation  du  malade.  Il  est  vraiment  regret- 
table que  nous  ne  sachions  pas  à  quel  moment  l'albumine  est 
apparue  dans  ses  urines.  Vraisemblablement  elle  remontait 
déjà  à  de  longs  mois,  et  elle  était  imputable  également  à 
l'alcoolisme. 
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Toujours  est-il  que  l'influence  nocive  de  l'auto-intoxication 
que  trahit  cette  albuminurie  a  dû  s'ajouter  à  l'influence  de 
l'alcoolisme.  L'urémie  est  une  véritable  auto-intoxication,  liée 
à  une  insuffisance  de  la  dépuration  rénale. 

Beaucoup  de  théories  ont  eu  la  prétention  d'expliquer  cette 
intoxication.  Aujourd'hui  il  est  démontré  qu'il  ne  faut  ni  incri- 
miner exclusivement,  ni  absoudre  complètement  l'urée,  les 
sels  ammoniacaux,  les  matières  colorantes  ou  extractives,  les 
bases,  les  sels  de  potasse.  Toutes  ces  substances  interviennent 
dans  le  développement  de  l'intoxication  urémique,  avec  le 
concours  de  nombreux  poisons  que  l'analyse  physiologique  de 
l'urine  a  fait  connaître.  Voire  que  ces  poisons,  dont  la  nature 
chimique  ne  nous  est  pas  encore  très  connue,  paraissent  jouer 
un  rôle  prépondérant. 

Est-il  étonnant  que,  dans  ces  conditions,  notre  malade,  pré- 
disposé de  par  son  hérédité,  exposé  à  la  fois  aux  atteintes  de 
l'intoxication  alcoolique  et  de  l'urémie,  ait  contracté  une  névrite 
périphérique,  empreinte  du  caractère  d'extension  progressive 
que  je  vous  ai  fait  connaître? 

Je  n'ignore  pas  que,  récemment,  Asquito  et  Pusaterie 
ont  constaté,  dans  des  cas  d'urémie  aiguë  expérimentale,  des 
lésions  des  cellules  des  cornes  antérieures,  qui  revêtaient  les 
caractères  d'une  lésion  primitive.  L'existence  de  pareilles 
lésions  me  paraît  des  plus  aléatoires,  chez  notre  malade;  je  vous 
ai  dit  mes  raisons. 

Par  contre,  il  ne  me  paraît  pas  douteux  que  V...  soit  atteint 
d'une  polynévrite,  survenue  sous  la  double  influence  de  l'alcool 
et  de  l'intoxication  urémique  ;  si  lésions  cellulaires  il  y  a,  elles 
doivent  être  secondaires. 


Pronostic  et  traitement.  —  Eu  égard  au  pronostic  à  porter 
dans  le  cas  actuel,  deux  points  de  vue  sont  à  prendre  en  con- 
sidération. 

Il  y  a  d'abord  à  considérer  l'état  général;  il  est  grave,  en 
raison  de  l'existence  d'une  néphrite  parenchymateuse,  qui  se 
traduit  par  une  albuminurie  intense,  par  de  l'œdème  pulmo- 
naire,  en   raison   des   complications  tuberculeuses  que  nous 
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soupçonnons,  et  tout  cela  se  présentant  chez  un  homme  usé 
par  la  maladie  et  par  les  excès.  Vous  concevez  bien  que,  dans 
ces  conditions,  le  pronostic  quoad  vitam  se  présente  sous  des 
couleurs  assez  sombres.  Un  dénouement  fatal  à  plus  ou  moins 
brève  échéance  est  à  prévoir. 

Au  surplus,  l'existence  de  cet  homme  est  menacée  de  par 
la  polynévrite.  Ne  perdez  pas  de  vue  le  caractère  extenso-pro- 
gressif  de  cette  dernière;  ne  perdez  pas  de  vue  que  malgré  les 
soins  donnés  à  V..,,  depuis  son  entrée  à  l'hôpital,  sa  polyné- 
vrite, loin  de  s'amender,  s'est  aggravée  et  a  continué  sa 
marche  extensive.  Il  y  a  donc  lieu  de  craindre  l'envahissement 
des  nerfs  bulbaires,  autrement  dit,  des  complications  respira- 
toires et  cardiaques  qui  peuvent  être  mortelles.  Les  circon- 
stances, dans  le  cas  actuel,  sont  du  reste  peu  favorables  à  une 
guérison,  étant  donné  que  la  polynévrite  s'est  développée  sur  un 
terrain  fortement  entaché  par  la  prédisposition  héréditaire, 
étant  donné  que  les  causes  que  nous  lui  attribuons  subsistent. 

En  fait  de  traitement,  j'ai  institué  le  régime  lacté,  qui  répond 
ici  à  une  double  indication,  car  nous  avons  à  nous  préoccuper 
à  la  fois  de  l'albuminurie  et  de  l'existence  présumée  d'une 
auto-intoxication.  J'ai  prescrit  également  J'iodure  de  potassium 
à  petites  doses,  dans  une  bonne  intention,  dirai-je,  dans  l'espoir 
d'agir  sur  la  lésion  rénale.  J'ai  prescrit,  en  outre,  du  benzo- 
naphtol,  dans  le  but  de  faire  l'antisepsie  intestinale.  Contre  les 
manifestations  en  rapport  avec  la  polynévrite,  nous  avons  eu 
recours  aux  frictions  excitantes,  à  l'alcool,  et  plus  récem- 
ment aux  applications  du  courant  galvanique  descendant,  que, 
du  reste,  le  malade  n'a  pas  pu  supporter.  Si  l'état  général  du 
malade  vient  à  s'améliorer,  je  compte  faire  faire  un  nouvel 
essai  de  traitement  par  l'électricité,  combiné  avec  le  massage  ^ 


1.  Le  malade  a  succombé  le  20  juin  1897,  à  une  broncho-pneumonie  aiguë  bila- 
térale. Voici  les  résultats  de  l'examen  macroscopique  et  microscopique  de  son 
système  nerveux,  périphérique  et  central. 

Examen  macroscopique.  —  Des  incisions  appropriées  découvrent  les  masses  mus- 
culaires des  membres,  et  les  troncs  nerveux,  profonds  et  cutanés.  Aux  membres 
inférieurs,  on  est  frappé,  avant  tout,  par  la  décoloration  considérable  des  muscles  de 
tous  les  segments  (pieds,  jambes,  cuisses)  ;  la  teinte  rouge  habituelle  est  remplacée 
par  une  teinte  blanc  jaunâtre,  couleur  paille,  tachetée  çà  et  là  de  tons  un  peu 
rosés  ;  l'ensemble  |donne  l'impression  des  muscles  blancs  du  lapin,  ou  mieux  de 
la  chair  du  saumon.  Le  muscle,  outre  sa  décoloration,  présente  une  diminution  de 
volume,  tout  en  conservant  une  certaine  épaisseur,  si  bien  qu'on  peut  encore 
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disséquer  et  reconnaître  le  triceps  crural,  les  adducteurs,  les  fléchisseiu-s  de  la 
cuisse,  les  extenseurs  du  pied,  etc. 

A  la  coupe,  le  tissu  est  augmenté  de  consistance;  la  teinte  jaune  parait  due 
surtout  à  des  amas  graisseux  qui  sillonnent  en  tous  sens  la  masse  musculaire  ;  en 
outre,  on  aperçoit  des  portions  plus  dures,  d'un  blanc  nacré,  disposées  sous  forme 
de  cordelettes  circonscrivant  des  espaces  plus  ou  moins  larges;  ces  dernières 
portions  sont  vraisemblablement  constituées  par  des  masses  fibreuses. 

Aux  membres  supérieurs,  les  lésions,  appréciables  macroscopiquement,  sont 
moins  considérables.  Cependant,  les  petits  muscles  des  mains  (éminences  thénar, 
etc.),  sont  décolorés,  partiellement  atrophiés.  Mais,  aux  avant-bras,  souvent  dans 
le  même  muscle,  on  rencontre,  à  côté  de  zones  décolorées  et  blanc-jaunàtres, 
d'autres  zones  franchement  rouges;  cet  aspect  existe,  en  particulier,  pour  les 
muscles  fléchisseurs,  superficiel  et  profond.  Enfin,  aux  bras,  le  biceps,  le  triceps, 
le  deltoïde  sont  peu  touchés,  leur  volume  et  leur  coloration  apparaissent  sensi- 
blement normaux. 

Les  nerfs  périphériques,  soigneusement  disséqués  sur  une  certaine  étendue, 
sont  malades,  même  à  l'œil  nu.  Le  nerf  sciatique,  des  deux  côtés,  est  nettement 
augmenté  de  volume,  au  moins  d'un  tiers,  si  on  le  compare  au  calibre  d'un  tronc 
nerveux  normal;  cette  hypertrophie  est  régulière,  sans  nodosité  ni  tuméfaction 
quelconques,  elle  se  poursuit  sur  tout  le  trajet  fémoral  du  nerf.  De  plus,  à  la  coupe, 
le  tronc  nerveux  apparaît  constitué  par  une  séi'ie  de  logettes  à  parois  fibreuses, 
très  épaisses,  dans  lesquelles  se  trouve  un  tissu  qui  a  perdu  la  coloration  blanc 
nacré  habituelle  des  tubes  myéliniques  :  ainsi,  dès  l'examen  à  l'œil  nu,  il  est 
permis  de  conclure  à  l'existence  d'une  névrite  interstitielle  hypertrophique. 

Les  mêmes  altérations,  quoique  moins  marquées,  se  rencontrent  sur  les  autres 
nerfs  de  plus  petit  calibre  (nerf  tibial  antérieur,  nerf  médian,  nerf  cubital,  etc.). 

Le  système  nerveux  central  (cerveau  et  moelle)  ne  présente  vraiment  aucune 
altération  visible  à  Tœil  nu. 

Les  autres  organes  (foie,  reins,  cœur,  poumons)  sont  atteints  de  lésions  aiguës 
tei'minales,  d'origine  infectieuse;  ces  lésions,  nous  les  passerons  sous  silence 
parce  qu'elles  ne  présentent  qu'un  intérêt  médiocre  pour  la  maladie  nerveuse  qui 
nous  occupe. 

ExAMEX  HisTOLOGiQUE.  —  Plusieui's  uerfs  périphériques  ont  été  choisis  :  nerf  scia- 
tique,  nerf  tibial  antérieur,  nerf  cutané  de  la  portion  interne  de  la  cuisse,  nerf 
collatéral  de  l'index.  Des  fragments  ont  été  dissociés  après  imprégnation  osmiée  ; 
d'autres  ont  été  coupés  transversalement,  puis  colorés  par  l'hématoxyline  alunée, 
le  picro-carmin,  l'hématoxyline  de  Weigert-Pal. 

Les  dissociations  (fig.  122)  montrent  les  lésions  myéliniques  habituelles  des 
névrites  périphériques  :  boules  assez  vohmiineuses,  contenues  encore  dans  la 
gaine  de  Schwann,  ou  devenues  interstitielles  ;  granulations  graisseuses  intra- 
protoplasmiques  ;-corps  granuleux  intertubulaires  ou  situés  dans  la  gaine  adventice 
des  vaisseaux  ;  nombreuses  gaines  vides  ou  complètement  démyélinisées. 

Les  coupes  transversales  {^g.  123)  permettent  de  faire  l'étude  synthétique  du 
processus,  d'en  établir  la  topographie  exacte,  et  d'apprécier  le  degré  de  la  sclérose 
conjonctive,  sorte  de  névrite  interstitielle  hypertrophique.  Notre  description  se 
rapportera  au  nerf  sciatique  droit.  Dans  les  autres  troncs  nerveux,  les  altérations 
étaient  du  [même  type,  seule,  leur  intensité  variait  :  considérable  pour  les  nerfs 
des  membres  inférieurs,  elle  diminuait  notablement  pour  ceux  des  membres 
supérieurs. 

A  un  faible  grossissement  (fig.  123),  sur  une  coupe  transversale  colorée  par  le 
picro-carmin  et  l'hématoxyline  alunée,  il  est  aisé  de  constater  la  désorganisation 
considérable  du  nerf  et  sa  sclérose  intense.  Sans  doute,  les  grandes  travées  con- 
jonctives, interfasciculaires,  sont  peu  atteintes  :  leurs  fibres,  leurs  cellules,  leurs 
vaisseaux  présentent  le  volume  et  le  nombre  habituels.  Mais  les  altérations  com- 
mencent dans  les  fascicules  nerveux  proprement  dits  :  la  gaine  lamelleuse  est 
épaissie,  le  tissu  de  soutènement  des  tubes  nerveux  est  beaucoup  plus  développé 
qu'à  l'état  normal,  il  n'est  pas  représenté  simplement  par  des  fibres  connectives 
clairsemées  et  quelques  cellules  disposées  çà  et  là,  mais  il  apparaît  constitué  par 
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des  lamelles  conjonctives  plus  ou  moins  épaisses  et  par  de  nombreuses  cellules 
plates,  du  type  connectif;  les  lamelles  s'entre-croisent  dans  tous  les  sens  et  dans 
tous  les  plans,  pour  circonscrire  des  mailles,  des  logettes  comblées  parles  restants 


FiG.  122.  —  Nerf  dissocié  après  imprégnation  osmiée. 

a.  a  :  tubes  avec  boules  myéliniques,  de  volume  variable.  6.  b:  protpolasma  et  noj'aux  interan- 
nulaires,  chargés  de  granulations  graisseuses,  c.  c  :  gaines  complètement  démyélinisées. 


des  tubes  nerveux.  Ainsi,  chaque  fascicule  a  un  volume  augmenté  du  tiers  ou  de 
la  moitié. 

A  un  plus  fort  grossissement,  il  est  possible  d'apprécier  la  marche  du  processus. 

.C! 


FiG.  123.  —Coupe  transversale  du  nerf  sciatique  droit. 
a.  a  .-^faisceaux  conjonctifs  interfasciculaires,  modérément  épaissis,  b,  h  :  fascicules  nerveux, 
constitués  par  une  gaine   lamelleuse   considérablement   développée,    et  par  des  logettes 
fibreuses  dans  lesquelles  se  rencontrent  des  éléments   connectifs  et  quelques  tubes  ner- 
veux encore  recounaissables. 

La  désorganisation  se  fait  par  îlots  de  cinq  à  six  tubes  nerveux  ;  chaque  tube,  privé 
de  sa  gaine  myéliniciue,  avec  un  cylindre-axe  incolore,  se  rapetisse  considérable- 
ment ;  il  finit  par  être  réduit  à  une  membrane  conjonctive.  En  dernière  analyse, 
l'îlot  tout  entier  se  confond  avec  le  tissu  conjonctif  intertubulaire,  et  l'ensemble 
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constitue  un  bloc  cicatriciel  dans  lequel  il  est  impossible  de  reconnaître  le 
naoindre  élément  nerveux. 

Du  côté  des  muscles,  on  rencontre  les  lésions  atrophiques  habituellement 
secondaires  aux  névrites  périphériques.  Ces  lésions  sont  très  marquées  dans  les 
muscles  des  cuisses  et  des  jambes  ;  elles  se  bornent  à  la  disparition  de  quelques 
îlots  de  fibres  dans  les  petits  muscles  des  mains;  elles  diminuent  beaucoup,  dans 
les  muscles  biceps  brachial  et  dans  le  deltoïde.  Elles  sont  sensiblement  égales 
des  deux  côtés. 

En  général,  l'atrophie  frappe  les  fibres  musculaires  par  petits  groupes  ;  à  côté 
d'un  îlot  très  altéré,  presque  réduit  à  sa  trame  conjonctive,  se  rencontre  un  autre 
îlot  dans  lequel  toutes  les  fibres  sont  intactes,  ayant  leur  volume  et  leur  striation 
habituels. 

Les  nerfs  intra-musculaires  sont  très  altérés,  au  prorata  des  lésions  des  élé- 
ments contractiles. 

La  moelle  est  saine,  dans  ses  cordons  blancs,  antéro-latéraux  ou  postérieurs, 
autant  qu'ont  pu  nous  le  montrer  l'hématoxyline  de  Weigert-Pal  et  le  picro- 
carmin.  Mais  la  substance  grise,  et  spécialement  les  cellules  de  la  corne  antérieure 
ont  des  lésions  incontestables,  depuis  la  moelle  sacrée  jusqu'au  bulbe.  Ces  lésions 
prédominent  dans  la  moelle  lombo-sacrée,  au  niveau  des  grandes  cellules  radicu- 
laires,  stichochromes  de  Nissl;  la  plupart  d'entre  elles  sont  atteintes;  c'est  à 
peine  si,  çà  et  là,  quelques-unes  paraissent  échapper  à  l'altération. 

Au  début,  la  cellule  est  gonflée,  elle  prend  une  forme  globuleuse;  ses  éléments 
chromatophiles  sont  plus  rares  et  plus  petits  qu'à  l'état  normal,  ils  persistent 
surtout  dans  la  zone  périnueléaire.  La  périphérie  de  la  cellule  en  est  à  peu  près 
totalement  dépourvue,  ainsi  que  les  prolongements  protoplasmiques  ;  la  substance 
achromatique  se  distingue  mal,  elle  a  pris  une  teinte  bleutée  plus  ou  moins 
diffuse,  sous  l'influence  du  réactif  colorant;  ce  type  initial  de  la  lésion  se  ren- 
contre, d'ailleurs,  sur  un  très  petit  nombre  de  cellules. 

La  plupart  des  éléments  cellulaires  sont  beaucoup  plus  altérés  ;  ils  sont  trans- 
formés en  blocs  homogènes,  teintés  d'une  façon  uniforme  par  le  bleu  polychrome 
d'Unna;  le  noyau  est  périphérique;  souvent,  même,  il  "présente  une  membrane 
nucléaire,  déformée  ou  plissée,  un  nucléole  peu  distinct,  une  substance  chroma- 
tique diminuée. 

Enfin,  d'autres  cellules  sont  en  voie  de  désintégration  complète  ;  elles  ne  sont 
plus  représentées  que  par  une  masse  pigmentaire,  plus  ou  moins  considérable, 
une  substance  protoplasmique  peu  abondante,  et  un  noyau  très  déformé. 

La  conclusion  générale  de  notre  examen  peut  être  résumée  ainsi  :  le  cas  pré- 
sent est  une  polynévrite  avancée,  prédominant  aux  membres  inférieurs  et  aux 
extrémités.  Nous  insisterons,  avant  tout,  sur  la  transformation  scléreuse  des  nerfs, 
atteints  d'une  véritable  névrite  interstitielle  hypertrophique,  et  sur  les  lésions  cel- 
lulaires rencontrées  dans  toute  la  hauteur  de  la  substance  grise  de  la  moelle 
épinière. 


XXXIV 


SUR    UN    CAS    DE    NÉVRITE    A  POPLECTIFORM  E' 


Sommaire.  —  Exemple  clinique.  —  Antécédents  familiaux  et  personnels.  —  Début 
subit  de  la  maL^die  actuelle,  par  des  douleurs  et  par  une  impuissance  motrice 
de  la  jambe  gauche.  —  État  du  malade  au  moment  de  son  admission  dans  le 
service  :  atrophie  de  la  jambe  gauche.  —  Parésie  motrice  et  anesthésie  cutanée 
du  membre  inférieur  gauche.  —  Intégrité  des  réflexes  tendineux.  —  R.  D.  dans 
les  muscles  du  mollet,  à  'gauche.  —  État  actuel  :  la  parésie  motrice  a 
diminué;  exagération  du  réflexe  rotulien,  du  côté  parésie. 

Diagnostic.  —  Raisons  pour  lescjuelles  il  y  a  lieu  d'écarter  l'hypothèse  d'une 
monoplégie  d'origine  corticale.  —  L'hypothèse  d'une  origine  hystéricpje  de  la 
paralysie  doit  également  être  écartée.  —  Arguments  qui  militent  contre  l'hypo- 
thèse d'une  origine  spinale  de  la  paralysie.  —  Toutes  les  circonstances  cli- 
niques du  cas  parlent  en  faveur  de  l'hypothèse  d'une  névrite.  —  La  soudaineté 
du  début  se  concilie  avec  cette  hypothèse. 

Considérations  historiques.  —  Histoire  de  la  névrite  apoplectiforme  :  observations 
de  Remak,  d'Eichhorst.  —  Travaux  de  Dubois.  —  Observation  de  Déjerine.  — 
Nouvelles  observations  d'Eichhorst.  —  Retour  sur  un  exemple  clinicpie  c[ui  a 
fait  l'objet  d'une  précédente  leçon. 

Conclusion.  —  Les  exemples  de  névrite  apoplectiforme,  publiés  jusqu'à  ce  jour, 
se  l'apportent  à  des  faits  disparates.  —  La  névrite  dite  apoplectiforme  ne  pré- 
sente pas  de  caractères  particuliers.  —  L'étiologie  de  la  névrite,  chez  le  malade 
présenté,  nous  échappe  complètement;  peut-être  les  accidents  ont-ils  eu  pour 
point  de  départ  des  varices  profondes  du  nerf  sciaticiue. 


Messieurs, 

Un  malade  qui  est  en  traitement  dans  nos  salles,  depuis  plu- 
sieurs mois,  et  que  je  vais  vous  présenter,  me  fournit  roccasion 
de  revenir  sur  une  question  que  j"ai  déjà  eu  l'occasion  d'aborder 
dans  une  précédente  leçon, il  y  a  decelaenviron  deux  ans  -  ;  je  veux 

1.  Leçon  du  7  mai  1897. 

2.  Ravmoxd.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Première  série.  Paris, 
1896,  p.  233. 


SUR     VS     CAS     DE     NÉVRITE     A  PO  PLE  CTIFO  RME.  663 

parler  de  la  nevriVe  dite  apoplecti forme.  Je  pense  vous  convaincre 
qu'il  n'y  a  aucune  raison  plausible  de  distinguer,  sous  ce  nom, 
une  forme  spéciale  de  névrite,  à  en  juger  par  les  exemples 
connus  de  névrite,  qu'on  a  qualifiés  de  la  sorte.  Aussi  bien,  la 
qualification  d'apoplectiforme  a  été  employée  dans  des  sens  très 
différents,  par  ceux  qui  l'ont  appliquée  à  des  cas  de  névrite;  elle 
prête  donc  à  confusion,  et  elle  ne  répond  à  aucune  nécessité 
nosologique.  Voilà  ce  que  je  me  propose  de  vous  démontrer. 


Le  malade  dont  le  cas  va  servir  de  point  de  départ  à  ma 
démonstration  est  un  nommé  Louis  L...,  âgé  de  49  ans,  il 
occupe  le  lit  n°  13  de  notre  salle  Bouvier. 

Son  père  est  mort  à  l'âge  de  79  ans;  il  était  asthmatique. 
Sa  mère,  qui  était  d'une  bonne  santé  habituelle,  est  morte  à 
l'âge  de  64  ans,  d'une  maladie  sur  la  nature  de  laquelle  il  ne 
nous  a  pas  été  possible  de  nous  renseigner.  Les  frères  et  sœurs 
du  malade  sont  tous  bien  portants.  En  somme,  les  antécédents 
héréditaires  pathologiques  du  malade  ne  nous  apprennent  rien 
qui  mérite  d'être  relevé. 

L...  ne  se  rappelle  pas  avoir  été  malade,  pendant  son  enfance 
et  son  adolescence.  A  l'âge  de  18  ans,  il  s'est  engagé  dans  un 
régiment  de  pontonniers.  Il  a  été  ainsi  exposé  à  passer  des 
nuits  entières  dans  l'eau.  Gela  se  passait  pendant  l'hiver  de 
l'année  1865-1866.  11  a  contracté  des  douleurs  dans  la  partie 
supéro-externe  de  la  jambe  gauche.  11  se  rappelle  qu'il  souffrait 
davantage,  quand  il  se  tenait  debout  et  quand  sa  jambe  subis- 
sait une  pression.  Au  contraire,  les  douleurs  diminuaient  sous 
l'influence  du  repos  au  lit;  pendant  la  marche,  elles  dispa- 
raissaient complètement.  Les  choses  ont  duré  de  la  sorte,  pendant 
six  mois,  puis,  brusquement,  les  douleurs  ont  disparu,  sans 
laisser  à  leur  suite  la  moindre  gêne  des  mouvements. 

En  1868,  cet  homme  a  été  détaché  en  Afrique;  là  il  a  con- 
tracté une  variole,  dont  il  porte  encore  des  traces  sur  la  figure, 
et  qui  l'a  retenu  trois  mois  à  l'infirmerie.  Pendant  toute  la 
durée  de  son  service  militaire,  L...,  à  ce  qu'il  prétend,  est  resté 
sobre.  Il  s'est  marié  en  1874;  une  année  après  son  mariage,  il 
a  eu  un  enfant,  qui  est  bien  portant. 
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En  1883,  le  malade  est  venu  à  Paris  ;  il  s'est  fait  charretier. 
A  partir  de  là,  il  a  commis  des  excès  alcooliques  relatifs;  il 
buvait  la  goutte  le  matin,  et  de  1  litre  et  demi  à  2  litres 
de  vin  dans  le  courant  de  la  journée,  quelquefois  aussi  des 
absinthes.  Cela  ne  l'a  pas  empêché  de  rester  bien  portant 
jusqu'en  1894. 

A  cette  époque,  le  malade  a  été  pris  de  douleurs  sur  le  trajet 
du  sciatique  gauche.  Elles  descendaient  jusqu'au  talon,  le  long 
de  la  partie  postéro-externe  de  la  jambe;  elles  étaient  exaspé- 
rées par  une  pression  exercée  à  leur  niveau.  Le  malade  prétend 
que  le  médecin,  en  l'examinant ,  aurait  constaté  chez  lui  l'existence 
du  signe  de  Lasègue;  c'est  du  moins  ce  qu'il  croit  avoir  com- 
pris. Je  vous  rappelle.  Messieurs,  que  par  ces  mots  on  entend 
la  douleur  que  provoque  le  soulèvement  du  membre  inférieur 
maintenu  en  extension;  cette  manœuvre  a  pour  effet  de  sou- 
mettre le  nerf  sciatique  à  une  véritable  élongation. 

Au  bout  de  six  semaines,  cette  névralgie  sciatique  s'est 
dissipée,  sans  laisser  à  sa  suite  la  moindre  gène  fonctionnelle. 


Au  mois  de  novembre  1895,  le  malade  était  en  train  d'en- 
lever la  clef  d'un  tombereau;  il  avait  posé  le  pied  droit  sur 
un  tas  de  charbon,  d'un  demi-mètre  de  hauteur,  et  il  s'appuyait 
légèrement  sur  la  jambe  gauche.  Pendant  qu'il  était  dans  cette 
attitude,  il  est  tombé  brusquement  sur  le  côté  gauche,  parce 
que  sa  jambe  s'est  dérobée  sous  lui;  en  même  temps  il  a  res- 
senti une  violente  douleur  le  long  de  cette  jambe.  11  lui  a  été 
impossible  de  se  relever,  et  on  a  dû  le  transporter  chez  lui. 
Pendant  les  quatre  ou  cinq  jours  qu'il  a  dû  garder  le  lit,  il  ne 
sentait  plus  sa  jambe  gauche,  il  ne  pouvait  plus  remuer  le  pied. 
Il  a  essayé  ensuite  de  reprendre  son  travail,  mais  il  a  dû  y 
renoncer,  en  raison  de  la  faiblesse  de  sa  jambe  malade  qui,  de 
plus,  était  engourdie;  quand  il  marchait,  son  pied  gauche  avait 
de  la  tendance  à  tourner  en  dedans. 

Après  un  séjour  de  trois  semaines  à  l'hôpital  Cochin,  dans 
le  service  de  M.  Gilles  de  la  Tourette,  le  malade  est  entré  à  la 
Salpêtrière.  Yoici  l'état  actuel  qu'on  a  relevé,  dans  les  premiers 
jours  du  mois  de  janvier  1896. 
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Le  malade  est  de  grande  taille,  d'une  constitution  vigou- 
reuse, bien  musclé.  Un  examen  minutieux  de  ses  différents 
organes  n'a  fait  constater  aucun  trouble  fonctionnel,  en  dehors 
de  ceux  que  révèle  l'examen  du  membre  inférieur  gauche. 

A  première  vue,  l'inspection  de  ce  membre  dénote  une  atro- 
phie bien  manifeste.  En  effet,  à  12  centimètres  au-dessous  du  bord 
inférieur  de  la  rotule,  la  jambe  gauche  ne  mesure  que  29  centi- 
mètres de  circonférence,  contre  34  centimètres  à  droite;  à  14  cen- 
timètres au-dessus  du  bord  supérieur  de  la  rotule,  la  circonfé- 
rence est  la  même  des  deux  côtés,  mais  au  niveau  de  ce  même 
bord,  la  mensuration  donne  36  centimètres,  5  de  pourtour,  à 
gauche,  et  38  centimètres  à  droite. 

Somme  toute,  l'atrophie  porte  principalement  sur  les  muscles 
du  mollet.  L'examen  de  la  plante  des  pieds  a  révélé  un  léger 
aplatissement  de  la  voûte  plantaire,  à  gauche,  au  niveau  de  la 
racine  des  orteils. 

Avec  l'atrophie  de  la  jambe  gauche,  nous  avons  constaté  un 
certain  degré  de  parésie  motrice  et  d'anesthésie  cutanée.  Le 
malade  résistait  très  mal  aux  mouvements  passifs  de  flexion  de 
la  jambe  gauche  sur  la  cuisse;  la  résistance  aux  mouvements 
d'extension  était  déjà  plus  grande.  La  résistance  aux  mouve- 
ments passifs  imprimés  à  la  cuisse  sur  le  bassin  était  normale. 
Au  contraire,  la  résistance  aux  diflérents  mouvements  passifs 
que  Ion  imprimait  au  pied  était  nulle.  D'autre  part,  en  fait  de 
mouvements  spontanés,  le  malade  ne  pouvait  exécuter  avec  son 
pied  gauche  que  de  légers  mouvements  de  flexion,  les  eflorts 
faits  pour  porter  le  pied  en  extension,  en  abduction  ou  en  adduc- 
tion aboutissaient  à  des  résultats  à  peu  près  nuls.  Enfin  c'est  à 
peine  s'il  pouvait  ébaucher  quelques  mouvements  avec  ses 
orteils  du  pied  gauche  ;  il  n'existait  pas  de  points  douloureux,  aux 
lieux  d'émergence  des  nerfs. 

L'existence  du  signe  de  Lasègue  a  été  constatée  de  la  façon 
la  plus  nette;  le  malade  marchait  en  boitant.  Pendant  la  déam- 
bulation,  le  pied  gauche  restait  immobile  sur  la  jambe  et  se 
congestionnait;  les  muscles  de  cette  jambe  ne  faisaient  pas  de 
saillie  appréciable.  Bref,  tous  les  mouvements  se  passaient  dans 
l'articulation  du  genou  et  de  la  hanche. 
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La  sensibilité  cutanée  était  complètement  abolie  vers  le 
bord  externe  du  pied,  aussi  bien  à  la  plante  qu'à  la  face  dorsale; 
elle   était   conservée  vers   le  bord  interne   du  pied,  sur  une 


FiG.   124-123. 

I,  Intégrité  de  la  sensibilité.  —  II,  Hypoesthésie  légère.  —  III,  Hypoesthésie  plus  prononcée. 
—  IV,  Anesthésie  complète. 


étendue  de  quelques  centimètres  en  longueur,  dans  une  zone 
que  vous  voyez  représentée  sur  le  dessin  ci-joint  (fig.  124  et 
12o).  Dans  le  reste  de  l'étendue  du  pied,  dans  toute  l'étendue 
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de  la  jambe  et  de  la  cuisse,  la  sensibilité  était  plus  ou  moins 
diminuée  ;  cette  anesthésie  relative  était  surtout  marquée  vers  le 
bord  externe  de  la  jambe. 

Les  réflexes  patellaires  étaient  conservés  des  deux  côtés;  le 
redressement  brusque  du  pied  ne  développait  pas  de  trépidation 
spinale. 

Le  malade  se  plaignait  d'avoir  toujours  froid  à  son  pied 
gauche;  à  ce  niveau,  les  piqûres  d'épingle  étaient  suivies,  à 
quelques  heures  d'intervalle,  de  l'apparition  d'un  purpura 
hémorragique. 

Un  premier  examen  électrique,  pratiqué  en  janvier  1896, 
avait  fait  constater  les  signes  de  la  R.  D.  complète,  dans  les 
muscles  du  mollet.  Un  nouvel  examen  a  été  pratiqué  le  19  mars 
dernier.  On  a  constaté  une  diminution  considérable  de  l'exci- 
tabilité galvanique  et  faradique  des  mêmes  muscles,  mais  à  un 
moindre  degré  que  précédemment.  L'inversion  polaire  subsis- 
tait, mais  les  contractions  étaient  moins  lentes,  moins  torpides. 
Bref,  il  y  a  toujours  R.  D.,  mais  à  un  degré  moindre  que  lors  du 
précédent  examen.  Dans  les  muscles  antéro-externes  de  la  jambe 
gauche,  l'excitabilité  galvanique  et  faradique  sont  normales, 
qualitativement  et  quantitativement. 


Actuellement,  l'état  du  malade  n'a  pas  subi  de  changements 
bien  appréciables.  Toutefois,  avec  son  pied  gauche,  le  malade 
peut  exécuter  des  mouvements  un  peu  plus  étendus.  Le  pied 
n'oppose  aucune  résistance  aux  mouvements  passifs  de  flexion 
et  d'extension,  qu'on  lui  imprime.  La  résistance  de  la  jambe  aux 
mouvements  passifs  de  flexion  est  bonne;  la  jambe  résiste 
moins  bien  aux  mouvements  passifs  d'extension.  L'atrophie  de 
la  jambe  ne  s'est  pas  modifiée,  pas  plus  que  l'état  de  la  sensibi- 
lité. Les  poils  sont  beaucoup  plus  rares  sur  la  jambe  gauche  que 
sur  la  jambe  droite.  La  face  dorsale  du  pied  gauche  est  plus 
froide. 

Le  réflexe  rotulien  est  exagéré,  à  gauche;  le  redressement 
brusque  du  pied  ne  provoque  pas  le  phénomène  de  la  trépida- 
tion spinale. 
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Diagnostic.  —  Vous  voilà  au  courant  de  l'histoire  patholo- 
gique de  cet  homme.  Les  circonstances  cliniques  du  cas  peuvent 
se  résumer  dans  ces  quelques  mots  :  paralysie  motrice,  atro- 
phie musculaire,  anesthésie  cutanée,  le  tout  circonscrit  à  une 
partie  du  membre  inférieur  gauche,  avec  un  début  subit,  apo- 
plectiforme,  dont  forcément  nous  aurons  à  tenir  compte.  Quel 
diagnostic  porter  dans  ces  conditions? 

Messieurs,  si  nous  ne  considérions  que  l'impuissance  motrice 
dont  est  frappé  le  malade,  son  mode  de  début  si  soudain  et  son 
étroite  circonscription  au  pied  et  à  la  jambe  gauches,  la  première 
hypothèse  à  prendre  en  considération  serait  celle  d'une  mono- 
plégie  d'origine  corticale  ou  sous-corticale,  et  consécutive  soit 
à  une  hémorragie,  soit  à  une  obstruction  vasculaire  par  em- 
bolie ou  par  thrombose.  Mais  outre  qu'une  pareille  hypothèse 
est  inconciliable  avec  la  constatation  d'une  anesthésie  aussi 
étendue,  aussi  marquée  que  celle  qui  existe  chez  cet  homme, 
superposée,  dans  une  certaine  mesure,  à  sa  paralysie  motrice,  et 
contemporaine  de  celle-ci,  elle  se  concilie  mal  avec  la  constata- 
tion d'une  atrophie  musculaire  aussi  accusée  et  aussi  circon- 
scrite que  celle  qui  s'est  emparée  de  la  jambe  de  notre  malade. 
L'atrophie  musculaire  d'origine  véritablement  cérébrale  est  très 
rare;  là-dessus,  je  me  suis  déjà  expliqué  dans  mes  conférences 
sur  les  atrophies  musculaires  \  En  outre,  dans  les  cas  connus, 
elle  revêtait  le  caractère  diffus.  De  même  que  la  paralysie 
d'origine  corticale,  elle  est  presque  toujours  précédée  par  des 
phénomènes  d'excitation  motrice  et  notamment  par  des  con- 
vulsions cloniques;  elle  est  précédée  par  des  symptômes  céré- 
braux, par  du  vertige,  de  la  céphalalgie,  des  vomissements.  Il 
n'est  pas  rare  qu'elle  se  montre  à  une  époque  où  déjà  préexistait 
un  état  de  contracture  des  muscles  paralysés. 

Pour  bien  vous  pénétrer  de  ces  caractères,  laissez-moi  vous 
rappeler  en  quelques  mots  une  observation  de  monoplégie  bra- 
chiale qui  s'est  compliquée  d'atrophie  musculaire.  Elle  a  été 
relatée  par  Wagner,  un  élève  du  professeur  Quincke,  dans  sa 

1.  F.  Raymond.  —  Maladies  du  système  nerveux.  AlropJiies  musculaires  et  ma- 
adies  amyotropliiques.  Paris,  1889,  p.  404. 
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thèse  inaugurale.  En  voici  un  résumé  substantiel  :  Un  homme, 
âgé  de  39  ans,  avait  présenté,  en  juillet  1880,  des  phénomènes 
d'excitation  sensitifs  et  moteurs,  au  pied  gauche  d'abord,  puis 
dans  tout  le  côté  correspondant.  Vers  la  fm  de  septembre,  cet 
homme  avait  les  membres  du  côté  gauche  complètement  para- 
lysés. Il  présentait,  de  plus,  un  certain  degré  de  parésie  faciale. 
Enfin,  il  souffrait  d'une  violente  céphalalgie,  accompagnée  de 
vomissements.  Voilà  bien  le  cachet  de  l'origine  cérébrale  de 
l'hémiplégie  gauche,  de  même  que  la  précession  des  phéno- 
mènes d'excitation  sensitivo-moteurs  trahissait  l'origine  corti- 
cale de  la  paralysie. 

Vers  la  fin  d'octobre,  tout  le  bras  gauche  était  manifeste- 
ment amaigri;  à  la  main,  une  atrophie  très  prononcée  s'était 
emparée  des  muscles  du  premier  espace  interosseux. 

Plus  tard  encore,  l'origine  corticale  des  accidents  s'est  trahie 
davantage  par  la  survenance  de  désordres  intellectuels,  d'accès 
de  vertige,  d'un  œdème  de  la  papille. 

Notre  malade  n'a  présenté  rien  de  pareil. 

Nous  n'avons  pas  eu  un  seul  instant  l'idée  d'attribuer  à  sa 
monoplégie  une  origine  corticale.  Le  seul  fait  du  développe- 
ment contemporain  de  l'anesthésie  cutanée  et  d'une  paralysie 
motrice  en  quelque  sorte  juxtaposées  nous  en  ont  détourné. 


Une  autre  hypothèse,  qui  méritait  d'être  soulevée  et  discutée, 
était  celle  de  l'origine  hystérique  éventuelle  de  cette  mono- 
plégie. 

En  effet,  chez  cet  homme,  l'impuissance  fonctionnelle  du 
membre  supérieur  est  apparue  subitement,  à  la  suite  d'un  sem- 
blant de  traumatisme;  c'est  ainsi  que  débutent  les  paralysies 
hystériques.  La  paralysie  est  restée  circonscrite  au  pied  et  à 
la  jambe  gauche;  les  paralysies  hystériques  affectent  égale- 
ment ce  caractère  de  circonscription.  Elles  se  doublent  en 
quelque  sorte  d'une  anesthésie  quelquefois  superficielle,  le  plus 
souvent  superficielle  et  profonde.  Elles  peuvent  se  compliquer 
d'une  atrophie  musculaire  très  accusée.  Enfin,  elles  se  rencon- 
trent au  moins  aussi  fréquemment  chez  des  hystériques  mâles 
que  chez  des  femmes.  Tout  cela  cadre  bien  avec  les  circon- 
stances du  cas  qui  sert  de  thème  à  cette  leçon. 
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Oui,  mais  d'autres  caractères  sont  à  considérer,  qui  appar- 
tiennent en  propre  à  l'hystérie,  et  qui  font  défaut  chez  notre 
malade. 

Et  d'abord,  l'anesthésie  qui  double  une  paralysie  hystérique 
réalise  une  topographie  qui  n'a  rien  de  commun  avec  les  zones 
de  distribution  des  nerfs  sensitifs.  Elle  occupera,  par  exemple, 
toute  la  surface  d'un  segment  de  membre,  tel  que  la  main  ou 
le  pied,  et  sa  limite  supérieure  sera  marquée  par  une  ligne  per- 
pendiculaire à  l'axe  du  membre  [anesthésie  en  manchettes,  en 
brodequins).  Ou  bien,  elle  occupera  une  zone  juxtaposée  à  un 
muscle,  tel  que  le  deltoïde,  frappé  lui-même  de  paralysie  [anes- 
thésie en  épauletles,  etc.). 

Chez  notre  malade,  nous  ne  constatons  rien  de  pareil.  L'anes- 
thésie a  envahi  le  membre  inférieur,  dans  presque  toute  son 
étendue.  Au  pied,  où  elle  atteint  sa  plus  grande  intensité,  elle 
respecte  deux  zones  qui  correspondent  aux  territoires  d'innerva- 
tion de  certaines  branches  nerveuses.  Son  intensité  va  décrois- 
sant au  fur  et  à  mesure  qu'on  se  rapproche  de  la  racine  du 
membre.  Nulle  part  elle  ne  s'arrête  brusquement  à  une  ligne 
géométrique  régulière. 

Enfin,  les  paralysies  et  les  anesthésies  hystériques  ne 
s'observent  que  chez  des  sujets  porteurs  des  stigmates  de  la 
grande  névrose  :  rétrécissement  concentrique  du  champ  visuel, 
dyschromatopsie,  hémianesthésie,  hyperalgésie  testiculaire 
chez  les  hommes,  ovarienne  chez  les  femmes,  et  tout  cela  chez 
des  sujets  hypnotisables.  Or,  sous  l'influence  de  la  suggestion 
pratiquée  pendant  le  sommeil  hypnotique,  les  paralysies  hysté- 
riques se  dissipent  avec  la  même  soudaineté  avec  laquelle  elle 
s'étaient  établies. 

Rien  de  semblable  n'existe  chez  notre  malade.  Force  nous 
est  donc  de  renoncer  à  l'hypothèse  d'une  origine  hystérique  pos- 
sible des  accidents  qu'il  présente. 


Je  ne  m'attarderai  pas  longtemps  à  l'examen  d'une  troisième 
hypothèse,  celle  d'une  origine  spinale  de  la  paralysie  atrophique 
que  nous  constatons  chez  L...  Le  mode  de  début,  l'évolution 
des  accidents,  l'association  de  l'anesthésie  à  la  paralysie,  l'in- 
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tégrité  des  réflexes  et  notamment  l'absence  de  trépidation  spi- 
nale, tout  cela  parle  contre  l'idée  d'une  aflection  médullaire; 
en  l'espèce,  celle-ci  ne  pourrait  être  qu'une  hématomyélie, 
étant  donné  la  soudaineté  avec  laquelle  se  sont  établies  la  para- 
lysie motrice  et  l'anesthésie.  Au  surplus,  dans  les  casd'hémato- 
myélie,  les  troubles  de  la  sensibilité  se  présentent  avec  des 
caractères  différents  de  ceux  qu'ils  réalisent  chez  notre  ma- 
lade. Ils  se  présentent  sous  la  forme  de  l'anesthésie  dissociée, 
avec  conservation  habituelle  de  la  sensibilité  tactile  et  abolition 
plus  ou  moins  complète  de  la  sensibilité  à  la  douleur,  de  la  sen- 
sibilité aux  impressions  de  chaud  et  de  froid.  Les  occasions  ne 
vous  ont  pas  manqué,  ici,  de  vous  familiariser  avec  cette  modalité 
de  troubles  sensitifs  qu'on  désigne  couramment  sous  le  nom  de 
dissociation  syringomyélitique. 


Reste  une  quatrième  hypothèse,  celle  à  laquelle  nous  nous 
sommes  ralliés  d'emblée,  et  qui  consiste  à  voir,  dans  les  accidents 
présentés  par  cet  homme,  l'expression  d'une  névrite.  Toutes  les 
circonstances  du  cas  parlent  en  faveur  de  ce  diagnostic. 

En  effet,  la  paralysie  motrice  va  décroissant  d'intensité  de 
l'extrémité  du  membre  inférieur  gauche  vers  la  racine  de  ce 
membre;  elle  n'existe  qu'à  l'état  d'ébauche  à  la  cuisse,  elle 
se  dessine  davantage  à  la  jambe  ;  elle  est  presque  complète  au 
pied.  C'est  ainsi  que  les  choses  se  passent  dans  les  cas  de 
névrite  multiple  périphérique. 

D'emblée,  la  paralysie  motrice  s'est  accompagnée  d'une 
anesthésie,  dont  l'intensité  va  également  en  décroissant  de  la 
périphérie  vers  la  racine  des  membres,  et  dont  la  distribution 
répond  à  celles  des  branches  sensitives  des  nerfs  affectés. 
C'est  bien  de  la  sorte  que  les  choses  se  passent  dans  les  cas  de 
névrite. 

Les  réflexes  tendineux  sont  normaux;  cela  se  voit  dans  les 
cas  de  névrite. 

Une  atrophie  musculaire,  le  plus  souvent  diffuse,  qui,  d'autres 
fois,  prédomine  sur  certains  muscles,  est  de  règle  quand  une 
névrite  dure  depuis  un  certain  temps. 

Il  en  est  de  même  de  la  catégorie  de  troubles  vaso-moteurs 
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et  des  modifications  des  re'actions  électriques,  que  nous  consta- 
tons chez  notre  malade. 

Enfin,  il  n'est  pas  jusqu'à  la  soudaineté  avec  laquelle  s'est 
déclarée  l'impuissance  fonctionnelle  du  membre,  qui  ne  soit 
€onciliable  avec  l'hypothèse  d'une  névrite. 

Ceci  appelle  quelques  explications. 


Qu'un  pareil  mode  de  début  s'observe  dans  un  cas  de 
névrite  traumatique.  dans  un  cas  où  il  y  a  contusion,  écra- 
sement, arrachement  ou  section  d'un  nerf,  rien  de  plus  facile  à 
concevoir,  et  les  exemples  à  l'appui  abondent  dans  les  recueils 
de  la  littérature  médico-chirurgicale.  Mais  se  peut-il  que  dans 
un  cas  de  névrite  dite  spontanée,  de  névrite  survenue  en  dehors 
de  toute  violence  extérieure  appréciable,  l'impuissance  fonc- 
tionnelle d'un  membre  ou  d'un  segment  s'établisse  avec  cette 
même  brusquerie,  accompagnée  de  troubles  de  la  sensibilité, 
qui  vont  depuis  un  simple  engourdissement  jusqu'à  une  anes- 
thésie  complète?  Oui,  la  chose  est  possible,  les  faits  dont  j'ai 
à  vous  entretenir  le  démontrent  surabondamment.  Encore 
s'agit-il  de  faits  disparates.  Pour  les  uns,  il  a  été  impossible  de 
découvrir  la  raison  anatomique  de  la  soudaineté  du  début  des 
accidents  ;  pour  les  autres,  on  en  a  été  réduit  à  faire,  à  cet  égard, 
de  simples  suppositions. 


Considérations  historiques.  —  E.  Remak^  est,  à  ma  con- 
naissance, le  premier  qui  se  soit  occupé  de  trouver  une  expli- 
cation plausible  de  ces  paralysies  à  début  brusque,  en  rapport 
avec  une  névrite.  Dans  un  travail  sur  la  pathologie  des  paraly- 
sies du  plexus  brachial,  E.  Remak  a  publié  l'observation  d'un 
jeune  homme  de  24  ans,  qui  tomba  sur  l'épaule  gauche,  de  la 
hauteur  de  quelques  marches.  Quand  il  se  releva,  il  avait  le 
bras  gauche  complètement  paralysé.  Une  quinzaine  de  jours 
plus  tard,  Remak  eut  l'occasion  de  l'examiner  une  première 

1.  E.  Remak.  —  Zur  Pathologie  der  Luhmungen  des  Plexus  brachialis.  Berliner 
klhi.  Wochenschrif't.  1877.  n"  9,  p.  46. 
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fois.  A  cette  époque,  le  malade  avait  les  muscles  de  l'épaule 
encore  fortement  endoloris  et  la  peau  œdématiée,  ce  qui  gênai^t 
les  explorations.  Les  muscles  de  l'épaule  et  du  membre  supé- 
rieur, à  l'exception  du  sterno-mastoïdien,  du  trapèze  et  du 
grand  dentelé,  étaient  complètement  paralysés.  En  raison  de  la 
soudaineté  du  début  de  cette  paralysie,  Remak  avait  présumé 
la  formation  d'un  épanchement  de  sang  autour  ou  dans  le 
plexus  brachial. 

Hémorragie  traumatique  déterminant  une  paralysie  sou- 
daine, voilà  un  concours  de  circonstances  qui  éveille  immédia- 
tement dans  l'esprit  l'idée  d'apoplexie.  En  effet,  si,  dans  son  sens 
étymologique,  ce  mot  implique  l'idée  d'un  état  de  stupeur, 
d'une  sorte  de  sidération  qui  frappe  un  organe  dans  sa  vitalité 
fonctionnelle,  en  fait,  et  dans  le  langage  courant,  le  terme 
d'apoplexie  s'applique  surtout  aux  paralysies  causées  par  un 
épanchement  de  sang.  Ainsi,  dans  le  Dictionnaire  de  médecine 
de  Gh.  Robin,  vous  pouvez  lire,  en  regard  du  mot  apoplexie,  la 
définition  suivante  :  «  Paralysie  soudaine,  plus  ou  moins  durable, 
de  la  sensibilité  et  du  mouvement,  qui  est  produite  le  plus  sou- 
vent par  un  épanchement  de  sang  dans  l'encéphale  ou  ses  mem- 
branes, après  rupture  de  quelques  vaisseaux.  » 

D'autre  part,  la  qualification  d'apoplectiforme  est  donnée 
couramment  à  ce  qui  ressemble  aux  phénomènes  de  l'apo- 
plexie; il  demeure  acquis  qu'en  invoquant  une  hémorragie 
survenue  au  voisinage  ou  dans  l'épaisseur  du  plexus  brachial, 
pour  rendre  compte  d'une  paralysie  de  ce  plexus,  Remak  entre- 
voyait l'existence  d'une  névrite  apoplectiforme,  sans  toutefois 
se  servir  de  cette  expression. 


A  peu  de  temps  de  là,  Eichhorst^  a  publié,  sous  le  titre  de 
névrite  suraiguë,  un  cas  de  paralysie  subite,  en  rapport  avec 
une  névrite  à  laquelle  il  attribuait  un  mécanisme  analogue 
à  celui  dont  je  viens  de  vous  parler  (hémorragies  dans  l'endo- 
nèvre).  J'ai  déjà  eu  l'occasion  de  vous  entretenir  de  ce  fait, 
qui  a  évolué  sous  les  traits  de  la  paralysie  ascendante  aiguë  de 

1.  EiCHHOKST.  —  Neuritis  acuta  progi'essiva.   Virchow's  Aix-hiv,  1817,  t.  LXIX, 
fasc.  2,  p.  26o. 
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Landry;  je  vais  VOUS  le  rappeler  en  quelques  mots  :  il  s'agissait 
d'une  femme  âgée,  qu'on  traitait  depuis  quelques  jours  à  l'hô- 
pital, pour  une  fièvre  intermittente  quotidienne. 

Cette  femme  gardait  le  lit;  elle  ne  s'était  exposée  ni  à  un 
refroidissement,  ni  à  une  violence  extérieure  quelconque, 
lorsqu'un  jour,  vers  midi,  elle  fut  frappée  d'une  paralysie  subite 
et  complète  du  nerf  péronier  superficiel  du  côté  gauche.  De  voi- 
lentes  douleurs,  à  siège  profond,  préludèrent  à  cette  paralysie. 
A  ses  débuts,  elle  s'accompagna  de  fourmillements,  d'une  sen- 
sation de  froid,  de  sueurs  profuses  à  la  partie  postérieure  de 
la  jambe  et  sur  le  dos  du  pied.  En  outre,  dans  le  domaine  d'in- 
nervation du  nerf  péronier  superficiel,  la  sensibilité  était  nota- 
blement émoussée;  en  très  peu  de  temps,  l'anesthésie  devint 
complète  à  ce  niveau.  Par  contre,  l'excitabilité  galvanique  et 
faradique  des  muscles  paralysés  fut  trouvée  sensiblement  nor- 
male. 

Au  bout  de  huit  jours  environ,  la  paralysie  envahit,  avec  la 
même  soudaineté,  le  nerf  péronier  profond  du  côté  gauche,  puis 
le  nerf  tibial  postérieur,  et  successivement  d'autres  branches 
nerveuses.  Bref,  au  dixième  jour,  cette  femme  était  totalement 
privée  de  l'usage  des  quatre  membres;  puis  elle  fut  atteinte 
de  cécité  des  deux  yeux,  et  elle  succomba  à  la  paralysie  de  la 
respiration. 

Les  résultats  de  l'autopsie  peuvent  se  résumer  dans  ces 
quelques  mots  :  intégrité  des  centres  nerveux,  constatée  à  la 
suite  d'un  examen  histologique  en  règle;  existence  d'une  poly- 
névrite aiguë,  avec  hémorragies  dans  l'endonèvre. 


Le  terme  de  névrite  apoplectiforme  paraît  avoir  été  employé 
pour  la  première  fois  par  Dubois,  de  Berne;  mais  il  l'a  été  uni- 
quement pour  désigner  la  soudaineté  du  début  des  manifes- 
tations paralytiques  de  la  névrite.  En  effet,  j'ai  déjà  eu  l'occasion 
d'insister  sur  ce  que,  d'après  les  déclarations  textuelles  de 
Dubois,  «  le  mot  apoplectiforme  peut  parfaitement  cadrer  avec 
l'idée  de  névrites  aiguës  inflammatoires,  pouvant  avoir  un 
début  rapide  et  s'aggraver  rapidement  ». 
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Pour  Dubois  ',  il  n'y  aurait  rien  d'étonnant  à  ce  qu'une 
inflammation  subaiguë  des  nerfs,  représentée  à  l'occasion  par 
une  névrite  hémorragique,  donnât  lieu  à  une  paralysie  subite. 
Une  des  trois  observations  contenues  dans  ce  premier  travail 
de  Dubois  concerne  un  homme  qui,  en  pleine  santé,  fut  pris 
subitement  de  violentes  douleurs  dans  le  bras  droit;  presque 
aussitôt,  une  paralysie  des  muscles  innervervés  par  le  cubital 
et  le  radial  fit  son  apparition.  Elle  se  doublait  d'une  anesthesie 
cutanée,  de  phénomènes  de  paresthésie,  des  signes  de  la 
réaction  de  dégénérescence,  de  troubles  trophiques.  Pour 
rendre  compte  de  ces  accidents,  on  ne  pouvait  invoquer  ni  le 
traumatisme,  ni  aucune  autre  influence  étiologique  tangible; 
dans  ces  conditions,  Dubois  fut  porté  à  mettre  la  paralysie  sur 
le  compte  d'une  névrite  subaiguë.  Le  sujet  était  guéri  au  bout 
de  dix-huit  mois. 

Un  autre  malade  avait  eu,  antérieurement  et  à  plusieurs 
reprises,  des  douleurs  rhumatismales.  A  la  suite  d'un  léger 
traumatisme,  il  fut  frappé  d'une  paralysie  du  plexus  brachial, 
qui  intéressait,  dans  une  mesure  prépondérante,  les  nerfs 
médian  et  cubital.  Cette  fois  Dubois  a  porté  le  diagnostic  de 
névrite  rhumatismo-traumalique . 

Enfin  une  troisième  observation,  relatée  parle  même  auteur, 
concernait  un  sujet  arthritique,  qui  se  réveilla  un  matin  avec 
une  névrite  du  cubital  droit.  Cette  névrite,  que  Dubois  a  qua- 
lifiée de  rhumatismale,  s'est  propagée  ensuite  à  d'autres  nerfs. 
Un  peu  plus  tard,  Dubois-  a  publié  une  nouvelle  observation 
de  névrite  apoplectique,  dont  je  vais  vous  donner  un  résumé  : 
un  homme  de  61  ans,  ancien  rhumatisant,  fut  frappé,  un  soir, 
d'une  paralysie  subite  du  bras  droit,  accompagnée  de  violentes 
douleurs  dans  le  bras  paralysé  et  dans  l'épaule.  La  main  droite 
enfla  rapidement,  et  l'enflure  gagna  tout  le  membre  supérieur. 
On  crut  d'abord  à  un  phlegmon  occasionné  par  une  piqûre 
d'insecte  venimeux.  Au  bout  de  trois  semaines,  les  douleurs 
avaient  disparu;  il  subsistait  une  paralysie  atrophique  des 
muscles  innervés  par  le  cubital,  le  médian,  le  radial  et  le  mus- 
culo-cutané,  et  une  parésie  du  circonflexe.  La  paralysie  motrice 

1.  Dubois.   —  Uebei'  apoplectiformes  Einsetzen   neuritischer   Erscheinungeii. 
Correspo7idenz-Blatt  fur  Schii:eizer  Aerzte,  1888,  n°  14. 

2.  Dubois.  —  Correspondenz-Blatt  fiir  Schweizer  Aerzte.  1890.  n"  1,  p.  8. 
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s'accompagnait  d'une  anesthésie  de  tout  le  territoire  innervé 
par  les  rameaux  sensitifs  des  nerfs  sus-nommés.  Les  muscles 
paralysés  et  atrophiés  étaient  le  siège  de  la  réaction  de  dégé- 
nérescence. 

Dubois  s'est  borné  à  insister  sur  le  mode  de  début  apoplec- 
tiforme  de  cette  paralysie  atrophique,  compliquée,  au  début, 
de  douleurs  qui  revêtaient  le  caractère  névritique.  Sur  la  ques- 
tion de  pathogénie,  le  médecin  de  Berne  est  resté  muet.  C'est 
donc  à  tort  qu'on  lui  a  attribué  une  opinion  qu'il  n'a  pas 
exprimée,  et  consistant  à  dire  que  la  névrite  était  apoplectiforme, 
chez  le  malade  en  question,  parce  qu'elle  reconnaissait  pour 
cause  une  compression  du  plexus  brachial  par  un  épanchement 
hémorragique. 


A  vrai  dire,  ce  mécanisme,  entrevu  déjà  par  E.  Remak, 
intervient  quelquefois  pour  engendrer  une  névrite  qui  se  tra- 
duit par  une  paralysie  subite,  apoplectiforme.  M.  Déjerine'  en 
a  précisément  publié  un  exemple  des  plus  intéressants. 

Le  sujet  de  cette  observation  fut  frappé  d'une  paralysie 
subite  et  totale  du  plexus  brachial,  accompagnée  de  troubles 
très  prononcés  de  la  sensibilité  superficielle.  On  a  noté  aussi 
une  abolition  momentanée  du  sens  musculaire.  L'atrophie  a 
envahi  les  muscles  paralysés.  Puis  une  amélioration  lente  et 
progressive  est  survenue.  Néanmoins,  l'atrophie  a  persisté  au 
membre  supérieur;  elle  était  marquée  surtout  aux  muscles  des 
éminences  thénar  et  hypothénar  et  aux  muscles  interosseux. 
La  main  réalisait  la  déformation  connue  sous  le  nom  de  main 
en  griffe.  On  constatait,  en  outre,  de  la  cyanose,  des  troubles 
trophiques  cutanés.  Il  y  avait  simple  diminution  de  la  contrac- 
tilité  faradique  et  galvanique,  mais  pas  de  réaction  de  dégé- 
nérescence. 

Le  malade  a  succombé  à  la  tuberculose  pulmonaire,  vingt- 
trois  mois  après  le  début  des  accidents  paralytiques.  A  l'au- 
topsie, on  a  trouvé,  dans  le  plexus  brachial,  les  traces  d'un 
foyer  hémorragique  de  vieille  date,  sous  la  forme  d'une  poche 

1.  Déjerine.  —  Sur  un  cas  de  névrite  apoplectiforme  du  plexus  brachial,  suivi 
d'autopsie.  Société  de  Biologie,  19  juillet  1890. 
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fibreuse  remplie  d'hématoïdine,  et  dans  l'aisselle,  une  gaine 
ostéo-fibreuse;  infiltrée  comme  une  masse  de  cire  coulée  autour 
du  faisceau  vasculo-nerveux  de  la  région,  et  fusant  dans  tous 
les  interstices.  Ce  devait  être,  au  dire  de  M.  Déjerine,  l'abou- 
tissant d'un  processus  d'inflammation  interstitielle,  déterminé 
par  l'hémorragie. 

* 
*    * 

Pour  en  finir  avec  ce  qui  a  trait  à  l'histoire  de  la  névrite 
apoplectiforme,  il  me  reste  à  vous  signaler  une  observation  de 
paralysie  alcoolique  apoplectiforme,  également  d'origine  névri- 
tique,  publiée  par  Eichhorst^  Le  cas  concernait  un  homme  de 
37  ans,  gros  mangeur,  qui  abusait  depuis  longtemps  des 
boissons  alcooliques.  Cet  homme  avait  d'abord  engraissé  très 
rapidement  et  dans  des  proportions  considérables,  puis,  il  s'était 
mis  à  maigrir  et  à  perdre  ses  forces,  et  c'est  ce  qui  le  détermina 
à  se  faire  admettre  à  l'hôpital.  Il  avait  la  respiration  et  le  pouls 
très  accélérés,  mais  pas  de  fièvre  (36°, 8).  Pendant  son  séjour  à 
l'hôpital,  il  fut  frappé  d'une  paralysie  subite  des  muscles  exten- 
seurs, aux  avant-bras.  Deux  jours  après,  cet  homme  succombait 
dans  le  délire. 

L'autopsie  a  révélé  l'existence  d'une  adipose  généralisée, 
d'une  cirrhose  hypertrophique  du  foie  avec  engorgement  de  la 
rate,  d'une  pneumonie  du  sommet  gauche.  La  moelle,  les  nerfs 
périphériques  et  en  particulier  des  fragments  du  cubital  et  du 
radial  ont  été  examinés  avec  le  plus  grand  soin  et  trouvés  en 
état  de  parfaite  intégrité.  11  en  a  été  de  même  des  muscles.  Bref, 
on  n'a  pas  trouvé  la  raison  anatomique  de  cette  paralysie  subite 
des  extenseurs,  dont  je  vous  parlais  à  l'instant,  et  qu'Eichhorst 
n'avait  pas  hésité  à  qualifier  d'apoplectiforme,  en  raison  de  la 
soudaineté  de  son  début. 

Chez  un  autre  alcoolique,  dont  Eichhorst*  a  publié  l'obser- 
vation, une  hémiplégie  gauche,  avec  paralysie  faciale  du  même 
côté,  était  survenue  à  la  suite  d'un  ictus  apoplectique.  Le  malade 
a  succombé  six  jours  plus  tard.  L'examen  macro-  et  micro- 
scopique   des   centres    nerveux  n'a  donné   que  des   résultats 

i.  EiCHHORST.  —  Beobachtungen  ueber  apoplektische  Alkohollâhmung.   Vir 
chow's  Archiv,  1892,  t.  CXXIX,  fasc.  1,  p.  140. 
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négatifs.  La  seule  lésion  révélée  par  l'autopsie  consistait  dans 
une  hémorragie  de  la  capsule  surrénale  gauche. 

Enfin,  une  troisième  observation  publiée  par  Eichhorst 
rentre  tout  à  fait  dans  notre  sujet.  Cette  fois,  il  s'agit  d'une 
polynévrite  à  début  apoplectiforme.  Du  vivant  de  la  malade,  — 
une  femme  de  34  ans,  directrice  d'un  lupanar,  et  comme  telle 
entraînée  à  des  excès  alcooliques  quotidiens,  —  la  névrite  s'était 
révélée  sous  les  traits  d'une  paraplégie  des  membres  inférieurs, 
à  laquelle  s'était  associée  ensuite  une  paralysie  radiale  gauche. 

Etant  en  voyage,  cette  femme  stationnait  dans  une  gare, 
lorsque  subitement  elle  s'était  affaissée  sur  le  sol  ;  elle  avait  les 
deux  membres  inférieurs  paralysés.  Au  bout  de  huit  jours,  on 
la  fit  entrer  à  l'hôpital  de  Zurich.  Une  atrophie  à  marche  rapide 
s'est  emparée  des  muscles  paralysés.  L'exploration  électrique 
a  révélé  la  réaction  de  dégénérescence.  Les  nerfs  étaient  dou- 
loureux à  la  pression,  outre  que  la  malade  éprouvait  des  souf- 
frances spontanées  très  vives,  dans  les  membres  inférieurs. 
Avec  cela,  on  constatait  de  l'anesthésie  cutanée  et  l'abolition 
des  réflexes  patellaires.  Environ  quinze  jours  plus  tard,  la 
malade  a  ressenti  des  phénomènes  de  paresthésie  dans  les 
deux  bras,  après  quoi  s'était  déclarée  une  paralysie  du  radial 
gauche.  Au  bout  de  six  mois,  les  manifestations  paralytiques 
se  sont  mises  à  rétrocéder  lentement;  des  rétractions  tendi- 
neuses ont  fait  leur  apparition  aux  muscles  des  mollets,  et  pour 
y  remédier,  on  a  eu  recours  à  la  ténotomie.  La  malade  s'est 
trouvée  de  nouveau  en  état  de  marcher,  en  s'appuyant  sur  des 
béquilles.  En  fin  de  compte,  elle  s'est  rétablie  complètement. 

Faites  abstraction  du  début  apoplectiforme,  et  vous  aurez, 
dans  le  cas  dont  je  viens  de  vous  donner  une  relation  abrégée, 
un  exemple  de  la  forme  vulgaire  de  la  polynévrite  alcoolique. 

* 
*    * 

Ceux  d'entre  vous  qui  ont  suivi  la  première  année  de  mon 
enseignement  à  la  Salpêtrière  se  rappellent  peut-être  que  j'ai 
consacré  deux  leçons  à  un  cas  de  paralysie  totale  du  plexus 
brachial,  à  début  apoplectiforme \  Toutes  sortes  de  présomptions 

1.  F.  Raymond.  —  Clinique  des  maladies  du  système  nerveux.  Première  série, 
p.  201. 
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parlaient  en  faveur  de  l'existence  d'un  épanchement  de  sang 
dans  l'espace  rétro-claviculaire,  c'est-à-dire  au  voisinage  immé- 
diat du  plexus  brachial.  Je  vous  rappelle  qu'il  s'agissait  d'un 
homme  de  62  ans,  qui  s'était  endormi  en  état  de  profonde  ivresse, 
couché  sur  le  ventre,  la  tète  tournée  vers  le  côté  gauche,  le 
bras  droit  étendu  le  long  du  corps,  le  bras  gauche  en  légère 
abduction.  Il  avait  conservé  cette  attitude,  depuis  le  soir 
jusqu'au  lendemain  matin.  Dans  l'intervalle,  sa  fille  avait 
constaté  qu'il  avait  la  main  gauche  froide,  rouge  et  gonflée,  et 
il  en  était  encore  de  même,  au  réveil.  A  ce  moment,  le  malade 
s'était  aperçu  qu'il  n'avait  plus  la  sensation  de  son  membre 
supérieur  gauche.  Le  fait  est  que  ce  membre  était  frappé  d'une 
paralysie  à  peu  près  complète  du  sentiment  et  du  mouvement, 
qui  subsistait  quinze  jours  plus  tard,  à  l'époque  où  nous  avons 
eu  l'occasion  d'examiner  pour  la  première  fois  le  malade.  Bref, 
nous  nous  sommes  trouvés  en  présence  d'une  paralysie  du 
plexus  brachial,  à  début  subit,  apoplectiforme,  si  vous  voulez. 
J'ai  exposé  les  raisons  pour  lesquelles  j'inclinais  à  mettre  cette 
paralysie  sur  le  compte  d'une  compression  du  plexus  brachial 
par  un  épanchement  de  sang  à  siège  rétro-claviculaire. 

* 

Conclusion.  —  Voilà  le  bilan  des  cas  de  névrite  apoplec- 
tiforme, qui  sont  venus  à  ma  connaissance.  Avais-je  raison  de 
dire  qu'il  s'agit  de  faits  disparates,  de  faits  auxquels  la  quali- 
fication d'apoplectiforme  a  été  appliquée  dans  des  sens  abso- 
lument différents?  Vous  devez  être  convaincus  maintenant  que 
cette  qualification  ne  saurait  impliquer  que  la  névrite,  qualifiée 
comme  je  viens  de  vous  dire,  reconnaît  pour  cause  la  compres- 
sion d'un  nerf  ou  d'un  plexus  nerveux  par  un  épanchement  de 
sang.  Elle  reflète  simplement  la  soudaineté  avec  laquelle  est 
apparue  une  paralysie  en  rapport  avec  une  névrite. 

Cette  soudaineté  peut  se  rencontrer  dans  des  cas  où  une 
paralysie,  limitée  au  territoire  de  distribution  d'un  seul  nerf,  a 
toutes  les  apparences  d'une  affection  sine  materia;  témoin 
l'observation  d'Eichhorst,  dont  je  vous  ai  entretenus  tout  à 
heure. 

Elle  peut  se  rencontrer  dans  des  cas  où  la  paralysie  est  en 
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rapport  avec  une  névrite  vulgaire,  qui  n'a  rien  d'hémorragique, 
et  qui  n'est  pas  non  plus  la  conséquence  d'un  traumatisme. 

Présentement,  nous  ne  connaissons  qu'un  exemple  de 
paralysie  subite,  non  traumatique,  qui,  suivant  toute  probabi- 
lité, avait  eu  pour  point  de  départ  une  rupture  vasculaire  avec 
compression  d'un  plexus  nerveux  par  le  sang  épanché,  c'est 
l'observation  publiée  par  M.  Déjerine. 

Au  surplus,  ces  cas  de  névrite  dite  apoplectiforme  ne  pré- 
sentent de  caractères  particuliers  ni  quant  à  leur  symptoma- 
tologie,  ni  quant  à  leur  évolution,  ni  quont  à  leur  pronostic. 
Elles  sont  justiciables  des  mêmes  ressources  thérapeutiques  que 
celles  mises  en  œuvre  contre  les  névrites  périphériques  en  géné- 
ral. Dans  ces  conditions,  je  ne  vois  pas  l'utilité  et  encore  beaucoup 
moins  la  nécessité  de  créer  une  modalité  spéciale  de  névrite  dite 
apoplectiforme.  Le  seul  point  à  retenir,  de  tout  ce  que  je  viens 
devons  exposer,  est  relatif  à  la  possibilité  de  voir  une  névrite,  à 
début  brusque,  reconnaître  pour  cause  la  compression  exercée 
par  un  épanchement  de  sang.  En  présence  d'une  pareille  éven- 
tualité;, l'opportunité  d'une  intervention  opératoire  serait  évi- 
demment à  discuter. 

* 
*   * 

Pour  en  revenir  au  cas  de  notre  malade,  nous  constatons, 
chez  lui,  une  association  de  symptômes  qui  traduisent  une 
névrite  vulgaire,  limitée  à  certaines  branches  du  sciatique  gauche. 
L'intéressant  serait  de  savoir  comment,  pour  'quelle  cause 
s'est  développée  cette  névrite  à  début  si  brusque.  Là-dessus, 
nous  restons  dans  une  ignorance  complète.  Il  n'y  a  pas  eu,  chez 
L...,  intervention  d'un  traumatisme  susceptible  de  rendre 
compte  du  développement  de  cette  névrite.  Nous  n'avons  aucune 
raison  de  croire  à  la  production  d'un  épanchement  de  sang, 
ayant  occasionné  une  compression  du  sciatique.  A  cet  égard,  la 
palpation  du  membre  paralysé,  le  toucher  rectal  ne  nous  ont 
donné  que  des  résultats  négatifs;  il  n'y  a  pas  eu  non  plus 
d'ecchymose  le  long  du  sciatique,  après  la  chute  qui  a  coïncidé 
avec  le  début  de  la  névrite.  D'ailleurs  notre  malade  n'est  pas 
un  athéromateux;  ce  n'est  pas  non  plus  un  variqueux.  J'ajoute 
qu'au  toucher  rectal,  on  ne  constate  aucun  foyer  de  compression 
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du  sciatique,  telle  que  la  présence  d'hémorroïdes  internes  ou 
d'une  tumeur  quelconque.  Or,  vous  n'ignorez  pas  que  les  tumeurs 
à  formation  rapide  peuvent  trahir  leur  présence  d'une  façon 
subite,  après  une  certaine  période  de  latence.  Peut-être,  par  le 
fait  des  deux  attaques  de  sciatique,  qu'il  a  subies,  et  en  sa  qualité 
d'alcoolique,  L...  est-il  atteint  de  varices  profondes  de  son  nerf 
sciatique,  et  vous  savez  que  ce  nerf  possède  une  vascularisation 
très  riche.  On  s'expliquerait  ainsi  le  développement  de  la 
névrite  apoplectiforme,  par  la  rupture  d'une  de  ces  varices. 


En  tout  état  de  cause,  il  ne  nous  restait  qu'à  soumettre  le 
malade  au  traitement  palliatif  des  névrites  périphériques,  sur 
lequel  je  me  suis  longuement  expliqué  dans  mes  leçons  didac- 
tiques de  l'année  dernière. 


XXXV 


DE    LA    SCLÉRODERMIE 


Sommaire.  ^  Rôle  du  système  nerveux  clans  la  pathogénie  de  la  sclérodermie.  — 
Cette  affection  comprend  trois  grands  types  cliniques.  —  Exposé  successif  des 
caractères  de  ces  trois  types. 

Premier  exemple  clinique.  —  Il  se  rapporte  à  la  forme  lente  et  progressive  de  la 
sclérodermie.  —  Description  des  lésions.  —  Absence  de  troubles  des  réflexes 
tendineux,  d'amyotrophies,  de  manifestations  viscérales  de  l'artério-sclérose.  — 
Marche  de  la  maladie. 

Deuxième  exemple  clinique.  —  Il  s'agit  d'un  cas  où  les  altérations  tégumentaires 
sont  parvenues  à  leur  apogée;  description  clinique.  —  Aux  membres  supé- 
rieurs, le  squelette  et  les  muscles  participent  au  processus  ;  aniyotrophies  et 
panaris.  —  État  des  membres  inférieurs:  abolition  des  réflexes  patellaires.  — 
État  de  la  sensibilité,  déformation  de  la  colonne  vertébrale;  résultat  de  la 
palpation  du  corps  thyroïde.  —  Marche  de  la  maladie. 

Troisième  exeniple  clinique.  —  Il  se  rapporte  à  un  cas  de  sclérodermie  en  bandes. 
—  Description  des  lésions  tégumentaires;  leur  disposition  métamérique.  — 
Absence  de  troubles  de  la  sensibilité  ;  scoliose  ;  intégrité  de  l'appareil  musculaire. 

Eliolof/ie  et  pathoge'nie.  —  Rôle  de  la  prédisposition  héréditaire  et  acquise  ;  appli- 
cation aux  exemples  cliniques  présentés.  —  Comme  quoi  la  nature  des  phéno- 
mènes cliniques  parle  également  dans  le  sens  de  l'origine  névrotrophique  de 
la  sclérodermie.  —  Observation  de  Mendel  ;  confusion  possible  de  la  scléro- 
dermie avec  la  maladie  de  Morvan.  —  Présence  des  microbes  ATilgaires  de  la 
suppuration  dans  les  foyers  purulents.  —  Pathogénie  des  manifestations 
amyotrophic[ues  ;  elles  sont  à  rapprocher  des  aniyotrophies  myélopathiques.  — 
Signification  de  la  disposition  symétrique  et  métamérique  de  certains  îlots 
de  sclérodermie.  —  Coexistence  possible  de  l'hémiatrophie  linguale  et  de 
l'hémiatrophie  faciale.  —  Objections  dirigées  contre  la  théorie  de  l'origine 
névrotrophicpie  de  la  sclérodermie. 

Rapports  de  la  sclérodermie  avec  les  altérations  de  la  glande  thyroïde.  —  Exemples 
1.  Leçon  du  4  juin  1897. 
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de  coexistence  d'un  goitre  exophtalmique  avec  la  sclérodermie.  —  Conclusion  : 
le  goitre  exophtalmique  et  même  le  goitre  simple  peuvent  être  suivis  de  l'appa- 
rition de  la  sclérodermie. 


Messieurs, 

Peut-être  serez-voiis  surpris  de  me  voir  vous  présenter,  dans 
ma  leçon  d'aujourd'hui,  des  malades  atteints  de  sclérodermie, 
affection  qui  paraît,  au  premier  abord,  relever  bien  plus  de  la 
dermatologie  que  de  la  neuropathologie.  Les  considérations 
cliniques  dans  lesquelles  je  vais  entrer  vous  démontreront, 
j'en  ai  la  conviction,  que  cette  incursion  dans  le  domaine  des 
maladies  cutanées  est  amplement  justifiée.  Vous  verrez,  en  effet, 
que  le  rôle  du  système  nerveux  dans  la  genèse  de  cette  curieuse 
dystrophie  est  considérable,  peut-être  même  prépondérant. 

Il  esta  peine  besoin  de  vous  dire  que  j'éviterai  d'entrer  dans 
les  détails  qui  n'intéressent  que  la  dermatologie  pure.  Je  m'atta- 
cherai surtout  à  dégager  des  faits  cette  notion,  que  je  crois 
vraie,  à  savoir  que  la  sclérodermie  est  l'expression  d'un  trouble 
anatomique  ou  fonctionnel  du  système  nerveux. 


Toutes  les  régions  atteintes  de  sclérodermie  sont  le  siège 
d'une  induration  plus  ou  moins  prononcée.  Voilà  le  grand 
caractère  commun  à  toutes  les  variétés  de  cette  affection.  Mais 
les  foyers  de  sclérose  présentent  dans  leur  nombre,  leur  répar- 
tition, leur  étendue,  leur  configuration  et  leur  évolution,  des  dif- 
férences telles  qu'une  description  d'ensemble  delà  sclérodermie 
serait  forcément  inexacte  et  confuse.  11  faut  donc,  à  l'exemple 
de  Hardy  et  de  M.  E.  Besnier,  établir  des  divisions  dans  le 
groupe  des  dermatoscléroses.  De  là  trois  grands  types  cliniques  : 

1°  La  sclérodermie  diffuse  ou  généralisée,  qui  occupe  d'emblée 
une  vaste  étendue  de  tégument; 

2°  La  sclérodermie  à  marche  lente  et  extensive,  qui  mutile 
d'abord  les  mains  ou  la  face  et  envahit  lentement,  mais  sans 
rémission,  toute  la  surface  cutanée  ; 

3°  La  sclérodermie  circonscrite  ou  localisée,  qui  comprend 


684  CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

plusieurs  variétés:  la  sclérodermie  en  bandes,  en  slries,  en 
plaques,  etlamorphée. 

Il  importe  de  noter  que  cette  division  est  un  peu  artificielle. 
Les  divers  types  sont  loin  d'être  toujours  aussi  distincts  les 
uns  des  autres.  Beaucoup  de  cas  sont  difficiles  à  classer  et 
pourraient  être  rangés  indifféremment  dans  l'une  ou  l'autre  de 
ces  catégories.  Il  est  assez  commun  de  voir  des  plaques  de  sclé- 
rodermie localisée,  d'abord  parfaitement  isolées,  se  fusionner 
ensuite  de  manière  à  reproduire  exactement  le  tableau  de  la 
sclérodermie  généralisée.  Ces  formes  mixtes  ou  de  passage  ont 
une  grande  portée  doctrinale,  car  elles  démontrent,  en  dépit 
des  apparences  objectives,  l'unité  de  la  sclérodermie. 

Je  vais  tout  d'abord  vous  exposer  en  quelques  mots  les 
divers  types  classiques  de  la  sclérose  cutanée.  Gela  fait,  vous 
serez  à  même  de  mieux  comprendre  les  faits  cliniques  que 
j'étudierai  devant  vous. 


* 
*    * 


Je  serai  très  bref  sur  la  forme  diffuse  et  généralisée.  Signalée 
dès  1817,  par  Alibert,  dans  sa  Nosologie  naturelle,  étudiée  par 
Thirial  (1845),  par  Gintrac  et  surtout  par  Hardy,  elle  commence 
souvent  par  une  phase  œdémateuse,  à  laquelle  fait  suite  l'indu- 
ration scléreuse.  Elle  peut  affecter  une  marche  aiguë,  caracté- 
risée par  un  début  brusque,  une  évolution  rapide  et  la  tendance 
à  la  guérison.  Mais  d'ordinaire  elle  s'installe  insidieusement. 
Après  une  phase  prodromique,  quelquefois  fort  longue,  pendant 
laquelle  le  patient  est  tourmenté  par  des  élancements  doulou- 
reux dans  les  membres,  des  troubles  vasomoteurs  et  trophiques, 
et  par  des  crises  rhumatoïdes  accompagnées  d'exacerbations 
fébriles,  l'altération  tégumentaire  apparaît,  d'abord  limitée  à 
un  membre  ou  à  une  portion  du  tronc.  Gette  tuméfaction  ne 
tarde  pas  à  s'étendre,  elle  peut  même  envahir  tout  le  tégument. 
La  peau,  sclérosée,  offre  la  consistance  du  marbre.  Elle  est  tel- 
lement tendue  qu'elle  ne  peut  plus  glisser  sur  les  parties  sous- 
jacentes  ou  être  saisie  entre  les  doigts.  L'enveloppe  cutanée 
devient  inextensible,  gêne  les  mouvements  des  membres  et 
apporte  un  obstacle  sérieux  à  la  respiration. 
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Le  deuxième  type  clinique,  la  sclérodermie  à  marche  lente 
et  extensive,  diffère  du  précédent  par  son  début  au  niveau  de 
la  face  et  des  extrémités,  par  la  distribution  symétrique  des 
placards  scléreux,  par  les  déterminations  ostéo-articulaires, 
musculaires  ou  viscérales,  qui  s'associent  à  la  sclérose  cutanée. 

Bail  a  le  premier  dégagé  ce  type  très  spécial.  Les  travaux 
de  Charcot,  Dufour,  Liouville,  Hallopeau  ont  complété  l'étude 
de  cette  forme. 

Une  première  phase  prodromique,  ou  plutôt  préscléroder- 
mique,  ouvre  la  scène.  Elle  est  marquée  par  des  troubles  ner- 
veux variés;  ce  sont  les  phénomènes  dysesthésiques,  tels  que 
l'onglée,  et  les  phénomènes  vasomoteurs,  en  particulier  les 
crises  passagères  d'asphyxie  locale,  qui  prédominent  à  la  période 
initiale.  Ainsi  se  trouve  réalisé  au  grand  complet,  aune  époque 
voisine  du  début,  le  tableau  clinique  de  la  maladie  de  Raynaud, 
qui  bien  souvent  paraît  être  l'avant-coureur  de  la  sclérodermie. 

L'induration  commence  généralement  par  la  face  ou  par 
les  mains  ;  elle  respecte  presque  toujours  les  extrémités  infé- 
rieures. Quand  les  altérations  ont  acquis  leur  complet  déve- 
loppement, elles  donnent  lieu  à  des  déformations,  des  dévia- 
tions et  même  des  mutilations  irréparables. 

Le  masque  facial  est  inerte  et  ne  traduit  plus  les  émotions. 
Le  nez  s'effile,  les  lèvres  se  raccourcissent  et  se  froncent.  Les 
paupières,  rétractées,  ne  recouvrent  qu'imparfaitement  les 
globes  oculaires.  Le  pavillon  des  oreilles,  réduit  à  l'état  de 
lame  papyracée,  est  collé  aux  tempes.  La  langue  elle-même 
peut  s'indurer  et  être  immobilisée  sur  le  plancher  buccal  par 
la  rétraction  du  frein.  Vous  concevez  facilement  combien  ces 
altérations  apportent  de  gêne  au  jeu  des  diverses  fonctions  : 
mastication,  déglutition,  articulation  des  sons,  vision,  etc. 

La  sclérodactylie  est  une  des  localisations  régionales  les 
plus  précoces  et  les  plus  constantes  de  la  forme  à  marche  lente 
et  extensive. 

Ici  les  altérations  du  squelette  ont  une  part  peut-être  plus 
grande  à  la  mutilation  que  la  sclérose  tégumentaire.  Les  doigts 
sont  effilés  et  souvent  diminués  de  longueur.  La  peau  qui  les 


686  CLINIQUE     DES     MALADIES     DU    SYSTÈME    NERVEUX. 

recouvre  est  lisse,  luisante,  et  fait  corps  avec  les  os.  Les  ongles 
sont  très  altérés.  Les  phalangettes  sont  très  atrophiées,  réduites 
au  tiers  ou  au  quart  de  leur  volume  ;  elles  peuvent  même  dis- 
paraître en  totalité  par  résorption  interstitielle.  Souvent  les 
doigts  rappellent  par  leur  attitude  les  diverses  phases  du  rhu- 
matisme chronique.  Les  mouvements  sont  très  obscurs,  mais  il 
s'agit  d'une  fausse  ankylose,  sans  fusion  osseuse.  La  résorption 
des  phalanges  permet,  au  contraire,  parfois  des  mouvements 
anormaux. 

Les  alternatives  d'asphyxie  et  de  syncope  locales  peuvent 
entraîner  le  sphacèle  à  leur  suite;  les  malades  perdent  parfois 
une  ou  plusieurs  phalanges.  Il  est  beaucoup  plus  fréquent  d'ob- 
server, sur  les  mains,  des  ulcérations  superficielles  et  tenaces; 
leur  siège  d'élection  est  la  pulpe  des  doigts,  immédiatement  au- 
dessous  de  l'ongle;  après  guérison,  elles  laissent  une  petite 
cicatrice  persistante,  étoilée  et  d'aspect  caractéristique. 

Pendant  que  l'évolution  scléreuse  se  poursuit,  gagnant  suc- 
cessivement les  poignets,  les  bras,  le  cou  et  le  tronc,  on  voit 
parfois  certains  groupes  musculaires  diminuer  plus  ou  moins 
rapidement  de  volume.  Ces  amyotrophies,  dont  on  connaît 
aujourd'hui  d'assez  nombreux  exemples,  ne  sont  pas  dues  à 
une  compression  mécanique,  car  les  téguments  qui  recouvrent 
les  muscles  atteints  ont  souvent  conservé  toute  leur  souplesse. 
Ce  sont  donc  bien,  comme  on  l'a  dit,  des  myoscléroses  dissociées. 
Il  n'est  pas  rare,  non  plus,  de  constater  dans  cette  forme  clinique, 
—  qui  est  la  plus  haute  expression  de  la  maladie  scléroder- 
mique,  —  diverses  altérations  viscérales  relevant  de  l'artério- 
sclérose et  portant  sur  le  cœur,  le  rein,  le  foie,  le  poumon,  etc. 

Dès  lors  le  malade  entre  dans  la  période  cachectique  ;  son 
existence  devient  très  précaire,  et  l'affection  intercurrente  la 
plus  légère  peut  être  fatale. 


La  sclérodermie  circonscrite  ou  localisée  comprend  diverses 
variétés,  parmi  lesquelles  les  plus  importantes  sont  la  morphée 
et  la  sclérodermie  en  bandes. 

La  plaque  de  morphée  débute  par  une  tache  congestive  de 
coloration  mauve,  qui  s'élargit  et  se  décolore  au  centre.  Pendant 
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qu'elle  progresse,  elle  prend  une  consistance  plus  ou  moins 
ferme,  qu'on  a  comparée  à  celle  d'une  lame  de  parchemin  ou  à 
la  peau  congelée  par  un  jet  de  chlorure  de  méthyle.  Lorsque  le 
développement  définitif  est  acquis,  la  plaque  est  circonscrite 
par  un  anneau  de  nuance  lilas  [lilac-ring  des  Anglais).  Presque 
toujours  indolents,  les  îlots  scléreux  sont  ordinairement  dissé- 
minés au  hasard  ;  pourtant  ils  peuvent  se  grouper  dans  une 
région,  se  limiter  exclusivement  à  l'une  des  moitiés  du  corps 
ou  suivre  le  trajet  d'un  tronc  nerveux.  La  terminaison  de  la 
morphée  par  régression  et  guérison  sans  apparence  cicatricielle 
est  assez  fréquente. 

La  sclérodermie  en  bandes  et  en  stries  diffère  de  la  morphée, 
par  l'absence  d'anneau  lilas,  et  par  sa  configuration  qui  peut  la 
faire  confondre  avec  diverses  autres  affections  cutanées,  telles 
que  les  vergetures,  sur  l'abdomen,  et  les  chéloïdes,  sur  la  région 
présternale.  Aux  membres,  de  longues  traînées  sclércuses 
peuvent  immobiliser  les  jointures  en  position  vicieuse. 

J'en  ai  dit  assez  pour  vous  mettre  en  mesure  de  suivre  avec 
fruit  l'examen  des  malades  que  je  vais  faire  passer  sous  vos 
yeux.  Ces  exemples  cliniques  graveront  dans  votre  esprit  le 
tableau  classique  de  la  sclérodermie. 


Premier  exemple  clinique.  —  Voici  une  femme  de  46  ans, 
à  l'aspect  souffreteux,  qui  présente,  à  un  degré  encore  peu 
accusé,  les  symptômes  de  la  sclérodermie  à  forme  lente  et  pro- 
gressive. 

Vous  êtes  immédiatement  frappés  par  la  pâleur  de  son 
visage,  par  le  peu  de  mobilité  de  ses  traits,  par  la  disparition 
des  sillons  qui  jouent  un  rôle  si  important  dans  l'expression 
des  émotions.  Cette  inertie  du  masque  facial  tient  à  l'altération 
de  la  peau  qui  a  perdu  son  élasticité  et  donne  au  doigt  l'impres- 
sion d'une  plaque  de  carton.  Luisante,  distendue,  étroitement 
modelée  sur  le  squelette,  elle  limite  l'ouverture  de  la  bouche. 
Les  lèvres,  pâles  et  minces,  ne  se  meuvent  qu'avec  lenteur  et 
fort  imparfaitement. 

Vous  avez  sans  doute  déjà  remarqué  le  contraste  très  net 
qui  existe  entre  l'impassibilité  du  bas  du  visage  et  l'animation 
des  parties  supérieures  de  la  face.  Aussi  bien,  nous  ne  sommes 
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qu'au  début  du  processus  qui,  lentement,  mais  sans  trêves 
durables,  continuera  fatalement  sa  marche  envahissante.  Alors 
le  front  perdra  les  rides  qui  lui  donnent  la  vie,  il  deviendra 
uni  comme  l'ivoire.  Le  nez  s'amincira,  les  narines  s'échancre- 
ront,  les  paupières  supérieures,  rétractées  et  indurées,  ne  rem- 
pliront plus  qu'imparfaitement  leur  rôle  protecteur. 

Chez  cette  femme,  l'induration  scléreuse  forme  au  niveau 
des  deux  mains  une  sorte  de  gantelet,  qui  remonte  jusqu'au 
tiers  inférieur  de  l'avant-bras.  Toutefois  la  peau  a  gardé  encore 
un  certain  degré  de  souplesse.  Les  plis  transversaux  et  parallèles 
qui  marquent  les  interlignes  articulaires  sont  encore  visibles. 
Les  mouvements  des  doigts  sont  possibles,  bien  que  la  malade 
se  plaigne  d'une  certaine  raideur.  Les  phalanges  n'ont  encore 
subi  aucun  travail  de  résorption  interstitielle,  mais  elles  sont 
en  légère  flexion  vers  la  paume  de  la  main.  C'est  l'ébauche  de 
ces  déviations  causées  par  la  rétraction  tendineuse,  qui,  tôt  ou 
tard,  entraîneront  une  infirmité  incurable. 

Peu  accusés  aux  mains,  qui  sont  seulement  froides,  mais  à 
peine  violacées,  les  troubles  vaso-moteurs  sont  plus  intenses 
aux  extrémités  inférieures.  La  malade  se  plaint  d'une  sensation 
continue  de  froid  au  pied,  qui  ne  cède  à  aucune  application 
chaude.  L'ataxie  vasomotrice  se  traduit  par  l'apparition  passa- 
gère de  taches  blanches,  absolument  exsangues  ;  elles  occupent 
une  région  très  circonscrite  d'un  ou  plusieurs  orteils  et  al- 
ternent avec  des  zones  d'un  rose  lilas. 

Vous  noterez  que  ces  phénomènes  d'asphyxie  locale  portent 
sur  des  téguments  qui  ne  présentent  aucune  trace  d'induration. 
Il  est  très  présumable  que  cette  phase  présclérodermique  se 
poursuivra  indéfiniment,  sans  faire  place  au  stade  de  sclérose 
confirmée,  car  je  vous  rappelle  que  la  sclérodermie  à  marche 
extensive  intéresse  très  rarement  les  membres  inférieurs. 

Ces  modifications  dans  la  structure  et  la  nutrition  de  l'enve- 
loppe cutanée  s'accompagnent  de  phénomènes  douloureux 
importants.  Ceux-ci  siègent  presque  exclusivement  dans  les  ré- 
gions articulaires,  et  ils  sont  exacerbés  à  l'occasion  de  mouve- 
ments d'extension  ;  ils  occupent  surtout  les  jointures  interpha- 
langiennes,  les  poignets,  l'épaule  droite  et  les  chevilles.  Vous 
remarquerez,  comme  signe  négatif,  l'absence  complète  de 
troubles  de  la  sensibilité  objective. 
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L'examen  détaillé  de  cette  première  malade  montre,  en 
outre,  que  les  réflexes  patellaires  et  plantaires,  ceux  des  poi- 
gnets et  des  coudes  sont  normaux.  Il  n'existe  ni  contracture, 
ni  trépidation  épileptoïde,  ni  amyotrophies  appréciables.  Nous 
n'avons  constaté,  chez  cette  femme,  aucune  de  ces  manifesta- 
tions viscérales  de  l'artériosclérose,  qui  sont  si  fréquentes  à  une 
période  avancée  de  la  sclérodermie  à  marche  lente  etextensive. 

* 

*    * 

D'après  le  récit  de  la  malade,  le  début  de  son  affection  ne 
remonte  pas  à  plus  de  neuf  à  dix  mois.  Le  premier  symptôme 
aurait  été  une  douleur  peu  intense,  siégeant  au  niveau  de 
l'épaule  droite,  et  s'exagérant  par  les  mouvements.  Peu  après, 
des  douleurs  nocturnes,  très  vives,  se  fixèrent  symétriquement 
dans  les  deux  médius;  elles  étaient  si  violentes  qu'elles 
tenaient  la  patiente  éveillée  pendant  une  partie  de  la  nuit;  elles 
disparaissaient  le  matin,  et  la  malade  pouvait  alors  prendre  un 
peu  de  repos.  Quinze  jours  après  l'apparition  de  ces  phénomènes 
douloureux,  les  mains  commencèrent  à  enfler;  bientôt  elles 
prirent  une  nuance  bleuâtre.  Depuis  cette  époque,  la  malade 
a  remarqué  que  ses  doigts  sont  alternativement  exsangues  et 
violacés.  Dès  les  premiers  accidents,  elle  éprouva  une  sensation 
pénible  de  constriction,  qu'elle  localisait  dans  la  paume  des 
mains,  et  une  gêne  dans  les  mouvements  des  doigts. 

Les  extrémités  supérieures  étaient  atteintes  depuis  deux  ou 
trois  mois,  quand  cette  femme  commença  à  se  plaindre  d'un 
refroidissement  permanent  des  pieds  et  d'une  douleur  constric- 
tive,  fort  pénible,  enserrant  les  cous-de-pied. 

A  une  époque  indéterminée,  le  visage  a  été  envahi  par  l'en- 
flure. Pendant  un  certain  temps,  il  y  a  eu  des  douleurs  très  vio- 
lentes au  niveau  de  la  nuque.  Bien  que  la  peau  ait  gardé  sa 
souplesse,  les  mouvements  de  latéralité  du  cou  sont  un  peu 
gênés,  probablement  à  la  suite  d'altérations  des  articulations  de 
la  colonne  cervicale. 


Deuxième  exemple  clinique.  —  La  malade  que  je  viens  de 
vous  présenter  vous  montre  la  sclérodermie  à  son  début.  Voici 
maintenant  une  jeune  femme,  chez  laquelle  l'altération  tégu- 
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mentaire  a  atteint  son  complet  développement.  Je  dois  l'obser- 
vation détaillée  de  ce  cas  complexe  à  M.  le  D""  Jeanselme. 

Vous  voyez  que  la  physionomie  offre  un  aspect  étrange  :  au 
premier  abord,  les  yeux  paraissent  saillants,  ce  qui  tient  au 
retrait  des  voiles  palpébraux.  Cependant  l'occlusion  des  yeux 
peut  s'effectuer  sans  difficulté,  la  malade  peut  exagél-er  ce  mou- 
vement et  {cligner  des  yeux.  11  n'y  a  point  d'éversion  des 
points  lacrymaux  ni  d'épiphora. 

Le  front  est  uni  et  luisant;  il  a  perdu  toute  mobilité,  et  la 
malade  ne  peut  plus  froncer  les  sourcils.  La  peau  qui  recouvre 
le  nez  est  tendue,  mais  les  narines  ne  sont  ni  amincies  ni 
échancrées.  Les  lèvres,  légèrement  pincées,  de  coloration  rose 
lilas,  sont  froncées  et  coupées  de  nombreux  petits  plis  verticaux. 
Elles  ont  néanmoins  conservé  la  liberté  de  leurs  mouvements. 
Au  contraire  la  bouche  ne  peut  plus  s'ouvrir  largement,  et  le 
frein  de  la  langue,  raccourci,  limite  l'excursion  de  l'organe. 

Le  pavillon  des  deux  oreilles  est  violacé  au  niveau  de  son 
bord  libre;  il  est  souvent  le  siège  d'une  sensation  persistante 
d'onglée.  Le  lobule  fait  défaut,  des  deux  côtés. 

La  chevelure,  les  sourcils  et  les  cils  sont  bien  fournis. 

* 

Chez  cette  deuxième  malade,  les  altérations  les  plus  intéres- 
santes occupent  les  membres  supérieurs.  Une  teinte  cyanique, 
répandue  sur  les  deux  mains,  remonte,  en  s'àtténuant,  sur  les 
avants-bras  et  ne  cesse  complètement  que  vers  la  partie 
moyenne  des  bras.  Il  existe,  en  outre,  une  bouffissure  du  derme 
et  de  l'hypoderme,  au  niveau  des  avant-bras  et  du  dos  des 
mains,  sorte  d'état  myxœdémateux  local,  qui  donne  un  aspect 
potelé  aux  régions  carpo-métacarpiennes.  Par  contraste,  au 
niveau  des  doigts,  la  peau  indurée,  lisse  et  luisante,  est  inti- 
mement soudée  avec  les  os.  Sur  le  dos  des  deux  premières  pha- 
langes s'étalent  des  placards  pigmentés,  séparés  par  des  espaces 
achromiques;  cette  sorte  de  vitiligo  ne  parait  pas  être  d'origine 
cicatricielle.  Les  ongles  sont  pour  la  plupart  déformés,  striés  en 
long,  et  incurvés  en  griffes. 

Comme  vous  le  voyez,  tout  ne  se  borne  pas  ici  à  des  altéra- 
tions uniquement  tégumentaires.  Le  squelette  et  les  muscles 
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qui  l'actionnent  sont  aussi  profondément  modifiés.  Par  suite  de 
la  résorption  interstitielle  des  phalangettes,  les  extrémités  digi- 
tales sont  raccourcies  et  effilées. 

.  D'une  manière  générale,  les  quatre  derniers  doigts  de  chaque 
main  sont  fléchis.  Chaque  segment  concourt  pour  sa  part  à  cette 
attitude;  cependant  les  phalangettes  sont  ou  peu  fléchies,  ou 
même  en  extension  normale  sur  les  phalangines.  Les  pouces 
n'ont  pas  subi  de  déformation. 

Un  point,  sur  lequel  je  désire  insister  tout  particulière- 
ment, est  relatif  à  l'existence  d'amyotrophies.  Comme  le  fait 
remarquer  M.  Jeanselme,  les  deux  éminences  hypothénar  sont 
très  atrophiées,  et  le  mouvement  d'opposition  effectué  par  les 
petits  doigts  est  extrêmement  faible.  Les  mouvements  d'abduc- 
tion et  d'adduction  des  doigts,  assez  bien  exécutés  par  la  main 
gauche,  sont  à  peine  esquissés  du  côté  droit.  En  revanche,  le 
premier  interosseux  dorsal  et  l'éminence  thénar,  à  chaque 
main,  off"rent  un  relief  normal;  le  mouvement  d'opposition  du 
pouce  est  très  puissant.  Les  autres  muscles  des  membres  supé- 
rieurs sont  également  normaux. 


M.  Jeanselme  a  également  attiré  notre  attention  sur  les  pa- 
naris, et  autres  altérations  osseuses,  qui  ont  mutilé  plusieurs 
doigts. 

A  la  main  droite,  le  pouce,  enserré  dans  une  enveloppe  sclé- 
rodermique,  présente  un  épaississement  notable  à  la  partie 
antéro-interne  de  la  première  phalange.  A  ce  niveau,  la  malade 
accuse  une  sensation  de  brûlure.  Avertie  par  une  expérience 
déjà  longue,  elle  croit  pouvoir  prédire  que  bientôt  une  collec- 
tion purulente  apparaîtra  en  ce  point,  qui  est  très  sensible  à  la 
palpation. 

L'index,  très  effilé,  est  surmonté  d'une  cicatriculo  puncti- 
forme,  au  niveau  de  la  pulpe  digitale. 

Le  médius  est  également  engainé  par  la  sclérose  cutanée. 
Sa  phalangette  a  presque  totalement  disparu,  et  cela  par  résorp- 
tion spontanée,  si  l'on  en  croit  la  malade  ;  elle  n'est  plus  repré- 
sentée que  pai'  un  tout  petit  nodule  osseux. 

L'annulaire,  en  forme  de  gritïe,  porte  une  cicatrice  à  son 
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extrémité,  une  autre  sur  le  dos  de  la  phalangette,  et  en  outre 
un  petit  groupe  de  points  cicatriciels  sur  la  face  dorsale  de 
l'interligne  phalango-phalanginien . 

L'auriculaire,  fléchi  à  angle  droit  dans  l'articulation  des  deux 
premières  phalanges,  présente  quelques  ulcérations  en  activité, 
et  çà  et  là  des  cicatrices,  dont  l'une  occupe  l'extrémité  de  la 
pulpe  digitale. 

A  la  main  gauche,  le  pouce  est  emprisonné  dans  un  doigté 
sclérodermique. 

L'index,  très  raccourci,  recouvert  d'une  peau  indurée  et 
mouchetée  de  cicatrices,  est  armé  d'un  ongle  très  altéré.  Ce 
doigt,  qui  ne  parait  plus  contenir  que  deux  phalanges,  a  été  le 
siège  d'un  gros  panaris,  La  malade  ignore  s'il  y  a  eu  élimination 
d'esquilles  osseuses. 

Le  médius  et  l'annulaire  sont  fuselés  et  portent  des  cica- 
trices au  niveau  de  la  pulpe  digitale.  L'ongle  de  l'annulaire  est 
très  déformé  et  en  partie  détruit.  Cet  hiver  même,  un  panaris 
s'est  développé  à  ce  niveau. 

L'auriculaire,  tacheté  de  petites  cicatrices  de  couleur  blanc 
lilas,  qui  tranchent  sur  le  fond  pigmenté  de  la  peau,  est  ter- 
miné par  un  ongle  informe  en  griffe  et  piqueté  comme  avec  la 
pointe  d'une  aiguille. 

Au  niveau  des  deux  coudes  sont  groupés  de  petites  cica- 
trices blanches,  entourées  d'une  zone  de  capillaires  dilatés. 

Il  n'existe  aucune  plaque  de  sclérodermie  sur  le  thorax, 
l'abdomen  et  la  région  dorsale. 


Les  membres  inférieurs  sont  sillonnés  de  varices.  Ils  sont 
déformés  par  une  bouffissure  élastique,  qui  remonte  jusqu'aux 
genoux.  La  jambe  droite  porte  un  placard  d'eczéma  variqueux 
à  sa  face  interne,  au-dessus  de  la  malléole. 

Sur  la  face  externe  des  deux  jambes,  mais  en  plus  grand 
nombre  à  droite,  sont  disséminées  de  dix  à  vingt  cicatrices 
circulaires,  ayant  chacune  le  diamètre  d'une  pièce  de  cinquante 
centimes  ou  d'un  franc.  Les  petites  sont  uniformément  fauves. 
Celles  qui  sont  plus  larges  sont  décolorées  au  centre  ;  le  pig- 
ment forme  seulement  un  liséré,  au  pourtour  de  la  macule 
achromique. 
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A  la  face  interne  de  la  jambe  gauche,  au-dessus  de  la  mal- 
léole, on  remarque  un  grand  placard  brun,  qui  semble  formé 
par  la  coalescenced'un  certain  nombre  de  cicatrices.  La  malade 
affirme  que  ces  diverses  pigmentations  sont  le  reliquat  d'une 
aifection  bulleuse.  J'ajoute  qu'ici  la  syphilis  ne  saurait  être 
incriminée  pour  expliquer  ces  éléments  cicatriciels. 

Il  existe  un  durillon  au-dessous  des  deux  gros  orteils,  et  un 
troisième  à  la  partie  moyenne  du  talon  antérieur  gauche;  mais 
il  n'y  a  pas  de  véritables  maux  perforants. 

La  malade  n'a  pas,  à  proprement  parler,  de  cyanose  des 
membres  inférieurs,  quoique  les  pieds  soient  un  peu  bleuâtres. 
Elle  n'y  éprouve  pas  la  sensation  d'onglée,  et  elle  n'a  jamais 
eu  de  panaris  au  niveau  des  orteils. 

Les  réflexes  cutanés  plantaires  sont  conservés,  mais  les 
réflexes  patellaires  sont  totalement  abolis. 


La  sensibilité,  interrogée  dans  toutes  ses  modalités,  ne  paraît 
pas  atteinte  aux  membres  supérieurs.  M.  Jeanselme  relève 
cependant  une  légère  hypoesthésie  tactile,  sur  le  bord  cubital 
des  mains  et  des  avant-bras. 

Aux  membres  inférieurs,  il  y  a  une  diminution  très  notable 
de  la  sensibilité  à  la  piqûre,  sur  certaines  des  cicatrices  circu- 
laires à  liséré  sépiasique,  mais  il  ne  paraît  pas  exister  d'hypo- 
esthésie  pour  le  toucher,  le  chaud  et  le  froid. 

Je  termine  l'exposé  de  ce  cas,  en  vous  faisant  remarquer  que 
cette  jeune  femme  est  affectée  d'une  cyphose  très  prononcée, 
mais  très  régulière.  Celle-ci  occupe  toute  la  région  dorsale, 
depuis  la  proéminente  jusqu'à  l'origine  de  la  portion  lombaire. 
A  cette  cyphose  s'associe  une  légère  scoliose  dorsale,  à  convexité 
dirigée  à  gauche.  L'angle  inférieur  de  l'omoplate  droite  descend 
à  1  centimètre  environ  au-dessous  de  l'angle  correspondant  de 
l'omoplate  gauche.  M.  Jeanselme  pense  que  ces  déviations 
rachidiennes  sont  bien  en  relation  avec  la  sclérodermie,  car  il 
a  déjà  eu  plusieurs  fois  l'occasion  de  constater  cette  association. 

Autre  point  noté  par  M.  Jeanselme  :  le  corps  thyroïde  ne  peut 
pas  être  délimité  par  la  palpation. 
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La  malade,  dont  l'intellect  est  faible  et  la  mémoire  infidèle, 
donne  pourtant  sur  l'origine  et  la  phase  initiale  de  l'affection 
des  renseignements  de  la  plus  haute  importance.  Le  début, 
qu'elle  fait  remonter  à  une  quinzaine  d'années  environ,  fut 
marqué  par  la  sensation  de  doigt  mort,  occupant  l'un  des  auri- 
culaires. Successivement  les  mêmes  phénomènes  de  syncope 
locale  se  répétèrent  aux  autres  doigts. 

Il  y  a  huit  ans  apparut  le  premier  panaris,  à  l'index  droit. 
Il  fut  assez  douloureux  pour  causer  une  insomnie  absolue.  Une 
incision^  faite  par  un  médecin,  donna  issue  à  un  peu  de  pus. 

Plusieurs  autres  doigts  ont  été  atteints  de  panaris,  survenus 
isolément  ou  même  simultanément.  Habituellement  l'ouverture 
spontanée  se  fait  au  niveau  de  la  pulpe  digitale,  dans  le  voisi- 
nage de  l'ongle. 

La  malade  est  constamment  tourmentée  par  une  sensation 
de  fourmillement  et  d'onglée,  et  ces  phénomènes  dysesthésiques 
s'exagèrent,  quand  la  température  s'abaisse  ou  quand  les  mains 
sont  plongées  dans  l'eau  froide  ^ 


Troisième  exemple  clinique.  —  Sur  cette  enfant,  âgée  de 
8  ans  et  demi,  vous  allez  voir  un  exemple  très  remarquable  de 
la  sclérodermie  en  bandes.  Le  début  de  l'affection  remonte  à 
plus  de  deux  ans,  La  première  manifestation  a  été  une  tache 
scléreuse  située  sur  le  dos  du  gros  orteil  gauche.  Cette  tache, 
d'un  blanc  mat,  très  nette  de  contour,  a  progressé  peu  à  peu, 
gagnant  successivement  la  jambe  et  la  cuisse.  Dans  la  première 
portion  de  son  trajet,  la  sclérose  figure  un  ruban  continu  et 
assez  régulier,  de  deux  travers  de  doigt  de  largeur  en  moyenne, 
qui  naît  sur  le  dos  du  gros  orteil,  suit  la  direction  du  tendon 
du  fléchisseur  propre,  et  croise  le  cou-de-pied  au-devant  de  la 

1.  Cette  jeune  femme  présentant  un  grand  nombre  de  symptômes  qui  s'obser- 
vent dans  les  formes  larvées  de  la  lèpre,  M.  Jeanselme  a  fait  l'examen  bactério- 
logique d'un  fragment  de  peau,  prélevé  au  pourtour  d'une  des  cicatrices  circu- 
laires des  membres  inférieurs  :  le  résultat  a  été  négatif. 
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FiG.  126.  —  Jambe  et  pied  gauches. 
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malléole  interne.  A  partir  de  ce  point,  la  bande  s'élargit  et  se 
morcelle  en  une  série  d'îlots  scléreux,  ils  sont  allongés  suivant 
l'axe  du  membre  et  recouvrent  presque  toute  la  face  interne  de 
la  jambe,  du  genou  et  du  quart  inférieur  de  la  cuisse  (ûg.  126). 
Il  est  à  peine  besoin  de  vous  faire  remarquer  que  le  trajet  de 
cette  bande  sclérodermique  correspond  très  exactement  à  celui 
du  nerf  saphène  interne. 

Sur  divers  points  de  la  jambe  (fig.  126,  b)  sont  disséminées 
des  cicatrices  violacées,  minces  et  fragiles,  qui  se  déchirent  à  la 
moindre  tentative  de  grattage.  Ces  cicatrices  sont  le  résultat 
d'une  complication  accidentelle.  Au  mois  de  février  dernier, 
cette  enfant  reçut  un  coup  de  pied  sur  la  jambe.  La  petite  plaie 
ne  guérit  pas,  elle  se  transforma  en  un  ulcère,  qui  fut  pansé 
avec  du  salol.  Ce  médicament  provoqua  une  vive  inflamma- 
tion, et  bientôt  presque  toutes  les  portions  du  derme  atteintes 
de  sclérose  devinrent  ulcéreuses.  J'insiste  sur  ce  que  le  travail 
destructif  se  limitait  toujours,  avec  une  surprenante  netteté, 
aux  régions  indurées;  il  n'empiéta  jamais  sur  les  tissus  de 
consistance  normale,  ce  qui  montre  combien  la  résistance  de 
la  peau  altérée  par  la  sclérose  est  amoindrie. 

Il  y  a  dix-huit  mois  environ,  une  plaque  de  sclérodermie  a 
été  constatée  sur  l'abdomen,  au-dessous  de  l'ombilic.  Un  peu 
plus  tard,  une  induration  rubanée  est  apparue  sur  la  face 
postérieure  de  chaque  avant-bras;  actuellement,  ces  deux 
bandes  ont  acquis  un  développement  considérable  et  offrent 
une  disposition  parfaitement  symétrique  (fig.  127  et  128).  Elles 
naissent,  à  droite,  sur  le  dos  du  médius  et  de  l'annulaire;  à 
gauche,  à  la  racine  de  ces  mêmes  doigts.  Elles  remontent  le 
long  de  la  face  postérieure  del'avant-bras;  au  dessus  du  coude, 
elles  se  rapprochent  du  bord  interne,  tout  en  restant  sur  le  dos 
du  membre  ;  plus  haut,  elles  suivent  le  bord  axillaire  postérieur. 
Quoique  déchiquetées  sur  leurs  confins  et  environnées  d'îlots 
erratiques,  ces  bandes  scléreuses  sont  assez  homogènes  dans 
toute  leur  étendue,  jusqu'à  la  racine  du  membre.  A  ce  niveau, 
elles  poursuivent  leur  trajet  sur  la  face  dorsale  du  tronc,  mais 
chacune  d'elles  n'est  plus  représentée  que  par  des  grains  sclé- 
reux espacés,  dont  les  derniers  atteignent  l'épine  dorsale.  Ainsi 
donc,  les  deux  rubans  sclérodermiquesdes  membres  supérieurs 
vont  à  la  rencontre  l'un  de  l'autre  et  se  rejoignent  sur  la  ligne 


FiG.  127.  —  Bras  gauche  et  face  postérieure  du  thorax. 


FiG.  128.  —  Bras  droit. 

Dans  ces  diverses  figures,  la  lettre  a  désigne  les  plaques  sclérodermiqucs  de  coloration  blanche; 
0,  représente  les  cicatrices  consécutives  aux  ulcérations  de  la  jambe  ;  les  parties  ombrées 
c.  représentent  des  placards  pigmentés. 
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médiane  postérieure.  Cette  disposition  métamérique  est  tout 
à  fait  caractéristique,  elle  permet  d'affirmer  que  ce  n'est 
pas  la  distribution  des  nerfs  périphériques  qui  commande 
la  topographie  de  ces  rubans  scléreux,  mais  que  celle-ci  est 
sous  la  dépendance  d'une  altération  radiculo-spinale.  Du  reste, 
le  fait  ne  doit  pas  être  exceptionnel  :  M.  Jeanselme  a  relevé, 
sur  plusieurs  moulages  de  l'hôpital  Saint-Louis,  la  disposition 
métamérique  des  bandes  de  sclérose  cutanée,  et  M.  West  a  vu 
la  sclérodermie  se  limiter  à  un  territoire  correspondant  au  troi- 
sième segment  lombaire  de  Head. 


A  part  quelques  sensations  de  fourmillements,  qui  coïncident 
avec  la  phase  d'augment,  l'enfant  n'a  éprouvé  aucun  trouble 
sensitif  notable.  Ce  qui  est  plus  important,  c'est  l'absence  de 
thermo-anesthésie,  même  en  un  point  limité;  car  la  réparti- 
tion de  la  sclérodermie  conduit  naturellement  à  se  demander 
si  l'altération  cutanée  ne  serait  pas  symptomatique  d'une  alté- 
ration de  la  substance  grise  périépendymaire,  et  cela  d'autant 
mieux  que  l'enfant  porte,  depuis  les  premiers  mois  de  la  vie, 
une  scoliose  très  accusée.  Vous  vous  rappelez  que  la  malade  de 
M.  Jeanselme  offre  également  une  incurvation  du  rachis.  Il  y 
aura  donc  lieu,  dans  l'avenir,  de  rechercher  avec  soin  si  ces 
déviations  rachidiennes  affectent  avec  la  sclérodermie  un  rap- 
port étiologique. 

Pour  achever  l'histoire  de  cette  petite  malade,  j'ai  peu  de 
choses  à  ajouter.  Il  n'y  a  aucune  trace  d'amyotrophie.  L'appa- 
reil musculaire  a  conservé  toute  sa  vigueur;  cependant  les 
réflexes  patellaires  sont  très  faibles,  tandis  que  ceux  des  mem- 
bres supérieurs  ne  semblent  pas  modifiés.  L'état  général  est  très 
satisfaisant. 


Etiologie  et  pathogénie.  —  Telle  est,  esquissée  à  grands 
traits,  la  physionomie  clinique  de  la  sclérodermie. 

Il  nous  reste  à  rechercher  quelle  est  la  nature  de  cette 
affection.  J'espère  vous  montrer,  avec  de  nombreux  arguments 
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à  l'appui  de  la  thèse  que  je  défends,  que  la  sclérodermie  appar- 
tient réellement  au  domaine  de  la  pathologie  nerveuse. 

Quels  sont,  en  effet,  les  facteurs  pathogéniques  qu'on  relève 
chez  les  sclérodermiques? 

C'est,  dans  les  antécédents  personnels  ou  héréditaires,  l'hys- 
térie, la  dégénérescence  héréditaire  ou  tout  au  moins  un  certain 
degré  d'instabilité  mentale,  des  migraines  ou  des  névralgies 
rebelles;  ce  sont  même  parfois  de  véritables  accès  de  manie,  ou 
des  tentatives  de  suicide.  Ce  sont  encore  de  grands  traumas  phy- 
siques ou  moraux,  ou  bien  des  incidents  qui  surviennent  à  l'oc- 
casion des  diverses  périodes  de  la  vie  génitale  de  la  femme 
(troubles  de  la  menstruation,  grossesses  répétées,  accouche- 
ment, etc.). 

Vous  trouverez,  presque  toujours  associées  aux  tares  ner- 
veuses, diverses  manifestations  qui  semblent  découler  du  mê- 
me vice  primordial  de  la  nutrition  et  qui  sont  l'apanage  de  la 
diathèse  arthritique,  telles  que  le  rhumatisme  articulaire  aigu 
ou  chronique,  la  goutte  et  l'artériosclérose. 

Pour  vous  fournir  la  preuve  de  ce  que  je  viens  d'avancer,  il 
me  suffira  de  vous  énumérer  les  commémoratifs  concernant  les 
trois  malades  que  je  vous  ai  présentées. 

Le  père  de  la  première  était  alcoolique,  il  s'est  suicidé  à 
44  ans.  Elle  n'a  eu  qu'un  frère,  qui  est  mort  de  «  convulsions  » 
à  16  mois.  Une  de  ses  tantes  maternelles  est  mélancolique.  Un 
de  ses  fils  s'est  suicidé,  il  y  a  sept  ans.  Un  autre  fils,  âgé  de  20 
aïis,  est  un  mauvais  sujet;  c'est  pour  cette  malheureuse  femme 
une  source  perpétuelle  de  tourment  et  d'inquiétude.  La  malade 
a  donc,  dans  le  présent  comme  dans  le  passé,  de  grandes  dou- 
leurs morales.  Dans  ses  antécédents  personnels,  je  ne  trouve 
rien  à  mentionner,  si  ce  n'est  une  sciatique  assez  douloureuse, 
mais  qui  céda  rapidement  à  une  application  de  chlorure  de 
méthyle. 

Les  renseignements  étiologiques  recueillis  sur  la  malade  de 
M.  Jeanselme  ne  sont  pas  moins  instructifs.  Très  impression- 
nable depuis  sa  première  enfance,  elle  est  sujette  à  se  «  trouver 
mal  »  pour  le  motif  le  plus  futile,  par  exemple  «  lorsqu'on 
parle  devant  elle  de  maladie  ■».  Parfois  elle  est  prise,  sans 
cause  connue,  à  l'occasion  de  l'acte  le  plus  insignifiant,  d'éclats 
de  rire  violents;  sa  vue  se  trouble,  et  elle  tombe  dans  un  état 
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lipothymique.  Ce  rire,  qui  se  produit  à  tout  propos,  ne  reflète 
assurément  pas  son  état  d'àme,  car  il  survient  souvent  à  contre- 
sens, alors  même  que  la  malade  a  envie  de  pleurer.  Du  reste, 
l'état  psychique  de  cette  femme  confine  à  l'imbécillité.  Je  passe 
sur  les  antécédents  héréditaires,  que  je  ne  connais  que  fort  insuf- 
fisamment, et  j'arrive  immédiatement  à  la  cause  occasionnelle 
qui  a  été  le  point  de  départ  des  accidents.  La  malade  se  trou- 
vait dans  la  mairie  du  P-"  arrondissement,  quand  survint 
l'explosion  de  la  rue  François-Miron,  située  à  proximité.  Elle 
ressentit  une  violente  commotion,  et  les  premiers  signes  pré- 
curseurs de  la  sclérodermie  ne  tardèrent  pas  à  apparaître. 
Vous  savez  qu'il  en  est  souvent  de  même  pour  l'hystérie,  le 
goitre  exophtalmique  et  la  paralysie  agitante,  toutes  affections 
dont  l'origine  nerveuse  n'est  pas  douteuse. 

Quant  à  la  petite  fille  atteinte  de  sclérodermie  en  bandes,  sa 
grand'mère  maternelle  était  migraineuse  et  sa  tante  hystérique. 


Mais  ce  ne  sont  pas  seulement  les  données  étiologiques,  ce 
sont  aussi  les  phénomènes  cliniques  qui  imposent  l'hypothèse 
de  l'origine  névrotrophique  de  la  sclérodermie. 

Comment  expliquer  en  effet  ces  troubles  dysesthésiques 
variés,  qui  tourmentent  les  malades  dès  la  période  préscléro- 
dermique?  Comment  comprendre  cette  ataxie  vasomotrice  si 
marquée,  ces  poussées  huileuses,  ces  accès  sudoraux,  ces  crises 
diarrhéiques  qui  rappellent  celles  des  tabétiques,  enfin  ces  pig- 
mentations vitiligineuses,  si  l'on  n'accorde  pas  une  part  prépon- 
dérante au  système  nerveux,  dans  la  genèse  de  ces  manifes- 
tations ? 

Les  déterminations  sur  le  système  locomoteur,  si  fréquentes 
dans  le  cours  de  la  sclérodermie,  plaident  aussi  en  faveur  de  son 
origine  trophoneurotique.  A  leur  sujet,  je  dois  entrer  dans 
quelques  développements. 

Je  ne  fais  que  rappeler,  en  passant,  combien  la  résorption 
osseuse  spontanée,  qui  aboutit  à  la  disparition  partielle  ou  totale 
d'une  ou  plusieurs  phalanges,  est  habituelle  dans  la  scléroder- 
mie, et  combien,  à  ce  point  de  vue,  elle  se  rapproche  de  plu- 
sieurs affections  du  système  nerveux  dans  lesquelles  on  observe 
un  processus  identique. 
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J'insiste  davantage  sur  les  panaris  qui  peuvent  compliquer 
la  sclérodactylie.  Si  l'on  en  juge  par  le  très  petit  nombre  d'ob- 
servations publiées,  cette  complication  serait  peu  fréquente, 
mais  cette  rareté  est  peut-être  plus  apparente  que  réelle,  le 
lien  qui  rattache  les  panaris  à  la  sclérodermie  ayant  été  méconnu 
jusqu'ici. 

Chez  l'une  des  malades  que  je  vous  ai  présentées,  plusieurs 
panaris  se  sont  développés  successivement  dès  la  phase  initiale 
et  uniquement  vasomotrice  de  la  sclérodermie.  Il  paraît  en  être 
généralement  ainsi,  d'après  les  quelques  observations  analogues 
que  j'ai  compulsées.  Il  semble  même  que  les  panaris  puissent 
précéder  d'un  laps  de  temps  extrêmement  long  les  altérations 
tégumentaires.  Ainsi,  dans  un  cas  de  Supino,  une  femme  fut 
atteinte  pour  la  première  fois,  à  18  ans,  d'un  panaris  de  l'index 
droit,  qui  resta  fistuleux  pendant  toute  une  année.  Il  se  rouvrit 
fréquemment  dans  la  suite,  particulièrement  pendant  les  époques 
menstruelles  et  les  grossesses.  Or,  c'est  à  l'âge  de  41  ans  seu- 
lement que  la  sclérodermie  fit  son  apparition  ;  elle  débuta  à  la 
main  droite,  au  niveau  du  doigt  atteint  de  panaris,  et  plus  tard 
elle  se  généralisa  aux  membres  supérieurs  et  à  la  face. 


Une  observation  de  Mendel  est  encore  plus  intéressante,  car 
aux  panaris  se  superposaient  des  troubles  sensitifs  qui  auraient 
pu  donner  le  change  et  faire  poser,  à  tort,  le  diagnostic  de  ma- 
ladie de  Morvan,  alors  qu'il  s'agissait  bien  d'une  sclérodermie 
anormale,  l'évolution  ultérieure  l'a  démontré.  Pendant  le  cours 
de  sa  dernière  grossesse,  une  femme  de  36  ans  souffre  de  phéno- 
mènes d'asphyxie  locale  occupant  le  nez  et  les  doigts.  Ces  sym- 
ptômes se  sont  atténués  tout  d'abord  en  été,  puis  ils  se  sont 
exagérés  l'hiver  suivant,  pour  devenir  ensuite  permanents.  Vers 
la  troisième  année,  pendant  la  période  hivernale,  les  crises 
d'asphyxie  ont  disparu  et  certains  doigts  ont  été  atteints  de 
panaris  avec  analgésie.  En  même  temps,  la  peau  a  pris  une 
coloration  foncée  uniforme,  elle  s'indura,  se  rétracta  et  immo- 
bilisa les  jointures.  Bientôt  les  douleurs  articulaires  obligèrent 
la  patiente  à  s'aliter.  Examinée  à  cette  époque,  cette  malade 
présentait  au   grand  complet   le   masque  sclérodermique;   la 
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muqueuse  linguale  elle-même  était  intéressée.  Presque  toute 
l'étendue  de  la  surface  cutanée  était  envahie  par  la  sclérose. 

Outre  les  panaris  véritables,  il  est  fréquent  d'observer  des 
suppurations  superficielles,  et  en  particulier  des  tournioles 
sur  les  doigts  qui  ne  présentent  encore  que  des  signes  d'ataxie 
vaso-motrice.  Dans  ces  collections  sous-épidermiques,  M.  Jean- 
selme  a  toujours  constaté  la  présence  des  microbes  vulgaires  de 
la  suppuration,  et  surtout  des  diverses  variétés  de  staphylo- 
coques'. 


Cet  exposé  des  altérations  subies  par  l'appareil  locomoteur 
me  conduit  à  vous  parler  des  amyotrophies.  Elles  ont  été  étu- 
diées pour  la  première  fois  dans  un  travail  d'ensemble,  en  1890, 
par  M.  Thibierge.  Cet  auteur  réunissait  dans  sa  monographie 
plusieurs  observations  publiées  antérieurement  par  Westphal, 
par  Goldschmidt  et  par  R.  Schultz,  et  il  y  joignait  un  cas  inédit. 
Depuis  lors,  d'autres  exemples  semblables  ont  été  observés. 

Dans  tous  ces  cas,  il  s'agissait  de  sLijets  jeunes,  atteints  de 
sclérodermie  généralisée  ou  en  plaques  multiples.  Les  amyotro- 
phies que  j'envisage  n'ont  pas  une  origine  mécanique;  elles  ne 
résultent  pas  de  la  compression  des  muscles,  de  leurs  vaisseaux 
et  de  leurs  nerfs  par  un  manchon  de  peau  sclérosée;  elles  ne 
sont  pas  le  résultat  de  la  propagation  aux  muscles  sous-jacents 
d'une  plaque  d'induration  dermique  ;  elles  n'appartiennent  pas 
non  plus  au  groupe  des  amyotrophies  réflexes  d'origine  articu- 
laire. Elles  méritent  donc  bien  le  nom  de  myoscléroses  disso- 
ciées, qu'on  leur  a  donné. 

Elles  sont  caractérisées  par  de  l'induration,  du  raccourcis- 
sement et  de  l'atrophie  des  muscles.  11  s'y  joint  assez  fréquem- 
ment de  la  rétraction  des  tendons.  A  cette  dernière  revient,  sans 
•doute,  une  grande  part  dans  le  développement  de  l'attitude 

1.  Il  est  certain  que  dès  la  phase  présclérodermique,  les  tissus  en  état  d'hypo- 
nutrition  se  défendent  mal  contre  les  pyogènes  qui  les  assiègent  de  toute  part. 
Le  pus  des  panaris  qui  sont  sous  la  dépendance  de  la  lèpre  et  de  la  syringo- 
myélie  ne  renferme  aussi  que  les  microbes  vulgaires  de  la  suppuration.  Le  raison- 
nement conduit  à  penser  que  ces  panaris  doivent  surtout  affecter  ceux  qui  se  livrent 
à  des  travaux  manuels,  puisqu'ils  sont  plus  exposés  que  les  autres  à  s'infecter. 
11  paraît  bien  en  être  ainsi  en  réalité,  si  [l'on  en  juge  par  les  cas  observés  par 
M.  Jeanselme. 
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vicieuse  des  doigts,  de  la  sclérodactylie.  Parfois  l'altération 
n'atteint  pas  toute  l'étendue  d'un  ventre  musculaire  ;  il  en 
résulte  une  consistance  inégale,  des  nodosités  fermes  alternant 
avec  des  parties  qui  ont  conservé  un  certain  degré  de  souplesse. 

Kaposi  a  vu  la  myosite  occasionner  des  douleurs  et  des  con- 
tractures; dans  un  cas  elles  furent  assez  violentes  pour  entraî- 
ner la  mort.  Dans  un  autre  fait,  rapporté  par  le  même  observa- 
teur, la  myosite  fut  primitive  et  la  sclérose  cutanée  n'apparut 
que  tardivement. 

Les  examens  microscopiques,  encore  peu  nombreux,  ont 
montré  de  la  sclérose  péri  et  intra-musculaire,  avec  des  alté- 
rations variables  de  la  fibre  musculaire. 

Quoique  peu  avancée,  la  recherche  des  réactions  électriques 
des  muscles  atrophiés  a  déjà  donné  lieu  à  quelques  consta- 
tations intéressantes.  Si  l'excitabilité  électrique  peut  être  seule- 
ment diminuée,  et  proportionnellement  au  degré  de  l'atrophie, 
on  observe  aussi  parfois,  dans  certains  muscles,  la  réaction  de 
dégénérescence  dans  toute  sa  netteté.  Cette  constatation  a  été 
faite  sur  le  malade  de  M.  Thibierge.  Or,  la  R.  D.  parait  être 
la  caractéristique  de  certaines  amyotrophies  deutéropathiques, 
elle  fait  constamment  ou  à  peu  près  constamment  défaut,  dans 
les  myopathies  primitives.  En  résumé,  les  altérations  muscu- 
laires de  la  sclérodermie,  tant  au  point  de  vue  clinique  qu'au 
point  de  vue  anatomique,  sont  à  rapprocher  des  lésions  simi- 
laires rencontrées  dans  le  cours  des  affections  de  la  moelle  (ma- 
ladie d'Aran-Duchenne,  syringomyélie,  etc.). 


Une  autre  constatation  qui  indique  visiblement  l'interven- 
tion du  système  nerveux  dans  la  genèse  de  la  sclérodermie,  est 
relative  au  mode  de  répartition  de  certains  îlots  de  sclérose 
cutanée.  11  n'est  pas  rare  que  la  disposition  des  placards  sclé- 
reux  soit  manifestement  symétrique.  Mais  il  y  a  plus  :  parfois 
la  direction  des  traînées  scléreuses  paraît  commandée  par  celle 
des  conducteurs  nerveux.  On  a  signalé  des  rubans  scléroder- 
miques  le  long  des  branches  des  plexus  cervical  et  brachial,  le 
long  du  trijumeau.  Certaines  sclérodermies  en  bandes  offrent 
une    disposition    métamérique     qui    reconnaît    évidemment 


104  CLINIQUE     DES     3IALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

comme  origine  une  lésion  radiculo-spinale.  Ailleurs,  les  mani- 
festations de  la  sclérodermie  peuvent  se  limiter  exactement  à 
un  côté  du  corps.  Je  ne  fais  que  mentionner,  sans  y  insister,  la 
coexistence  de  l'hémiatrophie  linguale  avec  la  sclérodermie, 
dont  M.  Chauffard  a  rapporté  récemment  un  bel  exemple. 

L'association  de  l'hémiatrophie  faciale  avec  la  sclérodermie 
paraît  avoir  été  signalée  pour  la  première  fois  par  Emminghaus. 
Les  observations  de  Lépine  (1873),  de  Gibney  ide  New- York) 
(1879),  d'Eulenburg  (1883),  et  plus  récemment  de  Nixon  (1891), 
de  Dana  et  de  Sherwell  (1896),  ont  définitivement  établi  les 
relations  étroites  qui  unissent  ces  deux  affections.  Or,  pour  ce 
qui  concerne  Thémiatrophie  de  la  face,  il  ne  saurait  subsister 
aucan  doute  :  elle  est  certainement  subordonnée  à  une  alté- 
ration matérielle  du  système  nerveux.  Dans  un  examen  récent, 
Mendel  a  trouvé  une  névrite  interstitielle  du  trijumeau.  Je 
citerai  encore  un  exemple  de  Rosenthal,  dans  lequel  une  plaque 
sclérodermique,  limitée  à  l'un  des  côtés  de  la  face,  de  la  tête  et 
du  cou,  prit  graduellement  tous  les  caractères  de  l'hémiatrophie 
faciale. 

* 
*    * 

Je  viens  de  vous  énumérer  toute  une  série  d'arguments 
favorables  à  l'hypothèse  de  l'origine  trophoneurotique  de  la 
sclérodermie.  Cependant,  avant  que  le  problème  pathogénique 
soit  définitivement  résolu,  il  reste  encore  de  nombreuses 
inconnues  à  dégager.  Ces  lacunes  dans  nos  connaissances,  et 
l'absence,  dans  la  sclérodermie,  de  certains  troubles  qui  accom- 
pagnent ordinairement  les  affections  du  système  nerveux,  ont 
amené  quelques  auteurs  à  nier,  ou  tout  au  moins  à  atténuer  la 
part  qui  revient  au  système  nerveux  dans  la  genèse  de  la 
sclérodermie. 

Les  principaux  arguments  qu'ils  opposent  à  la  théorie  ner- 
veuse sont  l'absence  de  troubles  sensitifs  et  d'altérations  maté- 
rielles du  système  nerveux. 

Je  leur  concède  qu'en  règle  générale  la  sclérodermie,  si 
riche  en  désordres  variés  de  la  sensibilité  subjective,  est  habi- 
tuellement exempte  de  troubles  de  la  sensibilité  objective.  Mais 
les  exceptions  à  cette  règle  ne  sont  pas  très  rares,  et  il  suffit 
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de  parcourir  les  recueils  d'observations,  pour  trouver  noté,  çà  et 
là,  un  certain  degré  d'affaiblissement  dé  la  sensibilité.  A  vrai 
dire,  il  est  parfois  difficile  de  savoir  si  ces  anesthésies  relèvent 
de  la  sclérose  cutanée  ou  de  l'hystérie  qui  l'accompagne  sou- 
vent. Mais  quand  l'hypoesthésie  est  exactement  superposée  à 
un  îlot  scléreux  et  n'en  excède  pas  les  limites,  on  m'accordera 
bien,  je  suppose,  qu'elle  est  la  conséquence  directe  de  la  scié- 
rodermie. 

Un  argument  beaucoup  plus  sérieux,  dont  peuvent  se  pré- 
valoir les  adversaires  de  la  théorie  trophoneurotique  de  la  sclé- 
rodermie,  c'est  l'absence  de  toute  altération  matérielle  du  sys- 
tème nerveux,  maintes  fois  constatée  par  des  histologistes  d'une? 
valeur  indiscutable.  L'examen  des  ramuscules  nerveux  intra 
et  sous-dermiques  n'a  jamais  donné  que  des  résultats  négatifs 
(Darier).  Le  grand  sympathique,  les  ganglions  spinaux,  la 
moelle  et  l'encéphale,  dans  la  plupart  des  cas  où  ils  ont  été 
l'objet  d'une  étude  microscopique,  n'ont  pas  présenté  de  lésions 
appréciables.  Cependant  on  a  vu  coïncider  avec  la  sclérodermie 
la  sclérose  des  cordons  postérieurs  (Chalvet),  le  tabès  (Héry),' 
la  paralysie  infantile  (Hallion),  des  îlots  scléreux  des  circon- 
volutions cérébrales  (Westphal). 

Scholtz  et  Brunswick  ont  signalé,  dans  un  cas,  des  altérations 
des  racines  antérieures;  Arnozan,  Jacquet  et  de  Saint-Germain 
ont  observé  des  lésions  légères  de  l'axe  médullaire. 

Ces  résultats  positifs  doivent  être  retenus,  et  malgré  la 
diversité  des  lésions  décrites  et  leur  rareté,  on  ne  peut  pas  leur 
dénier  toute  valeur. 

D'après  l'opinion  qui  est  le  plus  en  faveur  actuellement,  la 
seule  altération  constante  et  indiscutable,  la  lésion  maîtresse 
de  la  sclérodermie,  c'est  l'endopériartérite.  On  la  considère 
comme  le  point  de  départ  de  la  sclérose  cutanée,  musculaire  et 
viscérale.  Aussi  Kaposi,  s'appuyant  sur  les  recherches  anato- 
miques  de  Pfeiffer  (de  Weimar),  qui  démontrent  que  la  distri- 
bution des  artérioles  et  des  ramuscules  nerveux  est  identique 
dans  la  peau,  pense  que  la  disposition  zostériforme  de  certaines 
bandes  scléreuses  peut  être  directement  imputée  à  l'altération 
vasculaire. 

Il  existerait  donc  une  contradiction  entre  la  théorie  et  les 
constatations  matérielles.  Mais  il  semble  que  les  partisans  de  la 


"06  CLINIQUE     DES     MALADIES     DU     SYSTÈME     NERVEUX. 

théorie  vasculaire  se  soient  trop  hàtés  de  conclure,  car  tout 
récemment  Marianelli,  examinant  trois  cas  de  sclérodermie, 
n'a  pas  relevé  de  lésions  des  vaisseaux.  Et  d'ailleurs,  n'esl-il 
pas  possible  d'attribuer  l'endartérite,  quand  elle  existe,  à  un 
trouble  nutritif?  Depuis  longtemps  M.  Lancereaux  enseigne 
que  l'artériosclérose  est  l'expression  d'une  dystrophie  d'origine 
nerveuse.  Les  modifications  des  parois  artérielles,  causées  par 
la  section  du  grand  sympathique  (Giovanni),  par  celle  du 
pneumogastrique  (Eichhorsl)  ou  des  sciatiques  (Levachew) 
tendent  à  montrer  Finfluence  du  système  nerveux  sur  les  parois 
vasculaires.  La  suppression  de  cette  action  trophique  aurait 
pour  conséquence  la  sclérodermie  et  les  autres  manifestations 
de  l'artériosclérose  qui  accompagnent  si  fréquemment  la  sclé- 
rose cutanée.  Une  seule  et  même  lésion  du  système  nerveux 
serait  l'origine  commune  des  altérations  cutanée  et  vasculaire. 
Celles-ci  seraient  donc  concomitantes  et  pour  ainsi  dire  paral- 
lèles. En  d'autres  termes,  la  sclérose  cutanée  ne  serait  pas 
subordonnée  à  la  sclérose  vasculaire. 


Bapjjorts  de  la  sclérodermie  avec  les  altérations  de  la  glande 
thyroïde.  —  Je  suis  loin  d'avoir  épuisé  mon  sujet.  Pour  être 
parachevée,  l'étude  de  la  sclérodermie  exigerait  encore  de  longs 
développements.  Dans  ces  derniers  temps,  la  question  des  rap- 
ports de  la  sclérodermie  avec  la  lèpre,  la  syringomyélie  et  la 
maladie  de  Morvan  a  été  agitée.  Mais  à  l'heure  actuelle,  il  serait 
prématuré  de  prendre  parti  dans  le  débat. 

Nous  sommes  déjà  plus  avancés  sur  la  question  des  rap- 
ports de  la  sclérodermie  avec  les  altérations  de  la  glande  thy- 
roïdienne'. En  1894,  à  l'Association  française  pour  l'avancement 
des  sciences,  M.  Jeanselme  a  communiqué  un  cas  de  scléro- 

1.  En  18*0,  Leube  (Ein  Fall  von  Morbus  Basedo-wii.  Klinische  Beiiraege  zu  den 
Con^espondenz-blaettern  des  allgem.  aerztUchen  Vereins  zu  Thurinrjen,  1894,  n°  2, 
28-31)  a  publié  un  cas  de  coexistence  de  la  maladie  de  Basedo^v  avec  une  scléro- 
dermie occupant  le  visage  et  les  mains.  Le  cas  de  Rahler  (1888  est  complexe  et 
peu  probant  :  pendant  révolution  d'un  goitre  exophtalmique,  chez  une  femme  de 
30  ans,  survint  une  paraplégie  douloureuse  avec  amyotrophies  et  contractures 
nécessitant  le  redressement.  La  peau  des  membres  inférieurs  présentait  un  état 
prononcé  de  sclérose.  S'agissait-il  d'une  sclérodermie  véritable?  Kahler  lui-même 
ne  le  croit  pas,  car  il  se  pose  cette  cjuestion  :  «  S'agit-il  d'un  re]ir[uat  d'une  affec- 
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dermie  consécutive  au  goitre  exophtalmique.  En  commentant 
cette  observation,  l'auteur  fait  remarquer  que  pour  expliquer 
ce  cas  complexe,  il  faut  nécessairement  adopter  l'une  des  deux 
hypothèses  suivantes  :  ou  bien  les  deux  affections  dérivent 
d'une  même  cause,  sans  qu'il  existe  entre  elles  aucune  subor- 
dination ;  ou  bien  il  y  a  une  relation  de  cause  à  effet  entre 
l'altération  thyroïdienne  et  la  sclérose  cutanée. 

La  première  hypothèse  est  fort  soutenable.  Le  goitre  exoph- 
talmique et  la  sclérodermie  sont  deux  affections  qui  germent 
volontiers  sur  le  terrain  névropathique.  Toutes  deux  sont  plus 
fréquentes  dans  le  sexe  féminin  ;  toutes  deux  aussi  coïncident  sou- 
vent avec  les  différentes  étapes  de  la  vie  sexuelle  de  la  femme. 
Cependant  l'opinion  inverse  ne  peut  pas  être  rejetée  sans 
examen,  et  rien  ne  s'oppose  à  ce  que  l'on  recherche  l'origine 
de  la  sclérodermie,  ou  tout  au  moins  de  certaines  variétés  de 
dermatoscléroses,  dans  un  trouble  de  la  nutrition  cutanée, 
relevant  d'une  perturbation  fonctionnelle  de  la  glande  thyroïde. 
Si  cette  conception  est  justifiée,  les  connexions  qui  unissent  le 
goitre  exophtalmique,  le  myxœdème  et  la  sclérodermie  sont 
fort  étroites. 


Postérieurement  à  sa  communication,  M.  Jeanselme  a  eu 
l'occasion  d'observer  un  cas  de  sclérodermie  à  marche  lente  et 
extensive,  chez  une  femme  atteinte  depuis  longtemps  d'un 
goitre  simple,  et  un  nouvel  exemple  de  sclérodermie  greffée 
sur  un  goitre  exophtalmique. 

Voici  cette  dernière  malade.  Vous  voyez  qu'elle  offre  au 
grand  complet  les  signes  des  deux  maladies  associées. 

Je  ne   relève,  chez  cette   femme,  âgée  de  49   ans,  aucun 

tion  spinale,  d'une  lésion  névritique  ou  d'une  névrose  fonctionnelle  analogue  à 
l'hystérie?  »,  et  il  se  prononce  pour  cette  dernière  opinion. 

En  1886,  le  D''  Bouttier,  dans  sa  thèse  inaugurale  (Etude  sur  la  sclérodermie. 
Thèse  de  Paris,  1886-1887),  a  mentionné  une  observation  de  goitre  exophtalmique 
coexistant  avec  des  lésions  sclérodermiques  manifestes  de  la  face  et  des  doigts. 

De  même,  dans  sa  thèse  inaugurale,  le  D'  de  Sainte-Marie  (Contributions  à 
l'étude  de  la  maladie  de  Basedow.  Thèse  de  Paris,  1886-1887),  a  relaté  une  obser- 
vation de  goitre  exophtalmique  chez  une  femme  qui  présentait  en  outre  de  la 
sclérodermie  faciale  et  de  la  sclérodactylie.  Cette  observation,  recueillie  par 
M.  Besancon,  a  été  reproduite,  in  extenso,  dans  le  Journal  de  médecine  interne 
(1898,  n°  3,  p.  99). 
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antécédent  personnel  ou  héréditaire  digne  d'être  mentionné. 
Je  me  bornerai  à  vous  dire  qu'elle  a  été  réglée  à  18  ans,  qu'elle 
a  eu  la  fièvre  typhoïde  à  33  ans,  et  qu'elle  n'a  jamais  présenté 
d'accidents  nerveux  caractérisés. 

A  l'âge  de  30  ans,  en  1878,  elle  remarqua,  au-deyant  du 
larynx,  l'existence  d'une  petite  tumeur  indolente,  arrondie,  de 
la  dimension  d'une  bille,  mobile  sous  le  doigt.  Cette  tumeur  est 
restée  stationnaire  pendant  une  quinzaine  d'années,  au  dire  de 
la  malade.  Mais  en  189o,  elle  a  grossi  rapidement  et,  en  moins 
de  deux  ans,  elle  a  atteint  le  volume  du  poing. 

En  augmentant  de  volume,  ce  goitre  avait  perdu  sa  forme 
hémisphérique;  il  était  devenu  plus  mou  et  s'était  étalé  en  bas, 
vers  la  pointe.  La  tumeur  subissait  en  outre,  chaque  jour,  des 
variations  de  volume.  Au  dire  de  la  malade,  le  goitre  était 
moins  développé  le  matin,  au  réveil;  quelquefois  même  il  sem- 
blait avoir  disparu  presque  complètement.  Le  soir,  au  contraire, 
il  était  saillant  et  turgide.  Même  pendant  les  périodes  d'hyper- 
trophie, il  causait  peu  de  douleur,  mais  seulement  de  la  gêne. 
Il  faut  sans  doute  lui  attribuer  la  toux  quinteuse,  coque- 
luchoïde,  tenace,  persistant  jour  et  nuit,  dont  cette  femme 
souffrit  dès  1895.  L'hypertrophie  thyroïdienne  peut  aussi 
expliquer  les  fréquents  accès  de  suffocation,  à  apparition 
brusque,  qui  survinrent  à  la  même  époque. 

En  1894,  un  léger  tremblement  agitait  déjà  les  membres 
supérieurs.  Il  s'accentua  notablement,  au  commencement  de 
l'année  189o,  en  même  temps  que  le  goitre  grossissait.  A  la  fin 
de  la  même  année,  la  partie  droite  de  la  tumeur  thyroïdienne 
faisait  une  saillie  très  accusée.  Les  mouvements  de  rotation  de 
la  tète  à  droite  devinrent  très  difficiles  ;  la  patiente  ne  pouvait 
plus  ni  dormir,  ni  se  coucher  sur  ce  côté. 

Sauf  ces  troubles  locaux,  la  santé  générale  était  satisfaisante. 
Mais  toutes  les  dents  du  maxillaire  supérieur  tombèrent,  en 
l'espace  de  quelques  mois.  Je  ne  fais  que  signaler,  sans  y  insis- 
ter, ce  curieux  incident  pathologique. 

Comme  la  gêne  allait  en  s'accroissant,  la  malade  consentit 
à  une  opération,  en  janvier  1896.  M.  Nélaton  reconnut  un  kyste 
thyroïdien  et  l'incisa.  Il  s'en  écoula  un  liquide  limpide,  et 
depuis  lors,  cette  femme  a  toujours  gardé  un  pertuis  fistuleux, 
d'où  s'échappe  en  abondance  un  liquide  séro-purulent. 
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Après  cette  intervention,  la  malade  maigrit  et  continua  de 
tousser  comme  par  le  passé.  Mais  en  avril  189G,  la  toux  quin- 
teuse  cessa  subitement.  A  cette  date,  la  patiente  a  rejeté  des 
crachats  striés  de  sang.  Dans  le  même  temps  apparurent  des 
épistaxis  presque  quotidiennes,  accompagnées  de  maux  de 
tête.  Quant  au  tremblement,  il  se  serait  accru  depuis  l'opération. 
Les  règles  ont  cessé  définitivement  en  mars  1896. 


Cette  femme,  de  complexion  peu  robuste  et  de  taille 
moyenne,  est  amaigrie  et  cachectique.  L'expression  de  sa  phy- 
sionomie frappe  tout  d'abord.  La  peau  du  front  est  luisante  et 
lisse,  épaissie  et  très  indurée.  Elle  est  appliquée  sur  l'os  frontal, 
sur  lequel  elle  ne  glisse  plus  :  la  malade  ne  peut  plus  rider  son 
front,  ni  froncer  les  sourcils.  La  peau  qui  recouvre  la  région 
malaire  est  également  épaissie  et  indurée.  Les  confins  des 
régions  scléreuses  sont  très  nets  ;  il  semble  qu'une  plaque  de 
carton  soit  encastrée  dans  l'épaisseur  du  derme.  Le  nez  est 
mince  et  effilé,  mais  son  revêlement  cutané  a  conservé  toute 
sa  souplesse.  Le  bas  du  visage  parait  également  indemne.  Il  est 
vrai  que  la  lèvre  supérieure  est  à  peu  près  immobile  et  qu'elle 
est  attirée  vers  la  cavité  buccale,  lorsqu'on  demande  à  la 
malade  de  découvrir  ses  gencives.  Toutefois  ce  trouble  dans  le 
jeu  des  muscles  de  l'orifice  buccal  tient  à  l'absence  de  dents 
au  niveau  de  l'arcade  dentaire  supérieure;  il  disparaît  partielle- 
ment, quand  la  malade  met  son  dentier. 

Les  yeux,  saillants,  émergent,  pour  ainsi  dire,  des  orbites, 
dont  ils  sont  séparés  par  un  sillon  circulaire  bleuâtre.  Ce  fossé, 
creusé  entre  le  squelette  orbitaire  elle  globe  oculaire,  rend  plus 
manifeste  l'exophtalmie.  La  musculature  externe  et  interne  de 
l'œil  ne  présente  rien  d'anormal.  Il  n'y  a  pas  de  nystagmus. 
Le  signe  de  von  Grsefe,  celui  de  Stellwag  font  défaut.  Mais  la 
paupière  supérieure  gauche  semble  souvent  insuffisante,  de  sorte 
que  l'occlusion  de  Fœil  correspondant  n'est  pas  parfaite.  Pour 
en  finir  avec  l'appareil  visuel,  je  dois  vous  dire  que  cette  femme 
éprouve  une  fatigue  rapide  des  yeux,  quand  elle  se  livre  au 
moindre  travail;  il  survient  alors  un  scotome  passager,  qui  dis- 
parait par  le  repos  de  l'organe.  J'ajoute  qu'il  n'y  a  pas  de  rétré- 
cissement du  champ  visuel. 
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Au  COU,  la  peau  est  souple  et  mobile;  elle  est  soulevée  par  le 
goitre  qui  fait,  sur  le  côté  droit,  une  saillie  surmontée  d'un 
orifice  fistuleux.  Cette  tumeur  s'étale  sous  le  sterno-mastoïdien 
droit;  elle  est  dépressible,  élastique  et  non  fluctuante;  elle  n'est 
le  siège  ni  de  battements  artériels,  ni  de  souffles  vasculaires. 
A  son  niveau,  la  peau  est  rouge  et  sillonnée  de  varicosités.  Ces 
dilatations  vasculaires  descendent  au-devant  du  sternum. 

L'induration  scléreuse  reparaît  au  tronc.  La  peau  des  régions 
présternale  et  sous-claviculaire  est  manifestement  épaissie; 
elle  est  peu  mobile,  et  il  est  presque  impossible  d'y  déterminer 
un  pli.  Les  deux  seins,  volumineux,  fermes  et  élastiques,  sont 
englobés  par  la  sclérose  cutanée.  Cet  "état  des  téguments  qui 
recouvrent  la  poitrine  est  de  date  récente,  car  il  n'est  pas  signalé 
dans  un  examen  fait  il  y  a  un  an.  La  sclérodermie  est  donc 
actuellement  en  pleine  voie  d'extension.  Le  reste  du  tronc  n'a 
encore  subi  aucune  modification,  et  les  membres  supérieurs, 
contrairement  à  la  règle,  sont  absolument  respectés.  Mais  on 
observe,  au  niveau  des  deux  jambes,  un  gonflement  élastique, 
qui  distend  les  téguments  depuis  la  jarretière  jusqu'à  l'insertion 
du  tendon  d'Achille  et  au  cou-de-pied.  Vous  remarquerez  que 
la  peau  a  conservé  toute  sa  souplesse  au  niveau  de  l'avant-pied 
et  des  orteils,  ce  qui  distingue  nettement  cette  sclérose  cutanée 
spécifique  de  la  pachydermie  consécutive  aux  stases  veineuses 
d'origine  cardiaque  ou  autre.  Quand  la  malade  est  restée  debout 
un  certain  temps,  à  la  rénitence  s'ajoute  de  l'œdème,  qui  dis- 
paraît par  le  repos. 


Revenons  maintenant  à  la  description  des  symptômes  car- 
dinaux du  goitre  exophtalmique. 

Le  rythme  du  cœur  est  très  altéré.  La  révolution  cardiaque 
est  coupée  de  faux  pas  et  d'intermittences,  qui  traduisent  la 
défaillance  du  myocarde.  Le  nombre  des  pulsations  est  de  140, 
Il  n'y  a  pas  de  lésions  orificielles. 

La  malade  est  éminemment  nerveuse  et  surexcitable.  Son 
caractère  s'est  complètement  transformé  depuis  l'opération;  elle 
s'émeut  facilement  et  pleure  à  tout  propos.  Elle  n'a  pourtant  pas 
de  crises  nerveuses.  Elle  se  plaint  d'avoir  toujours  trop  chaud, 
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quoiqu'elle  soit  à  peine  vêtue,  même  en  hiver;  son  corps  est 
souvent  inondé  de  sueurs.  Des  placards  fugaces  de  roséole  émo- 
tive apparaissent  et  disparaissent  en  un  court  espace  de  temps. 
C'est  une  preuve  que  les  nerfs  vaso-moteurs,  qui  normalement 
règlent  l'irrigation  cutanée,  ne  remplissent  plus  leur  rôle  phy- 
siologique. 

Toutes  les  modalités  de  la  sensibilité  cutanée  paraissent 
conservées,  sauf  à  la  région  antéro-externe  de  la  jambe  droite, 
où  il  existe  une  légère  hyperesthésie. 

Le  système  musculaire  n'a  pas  subi  d'atrophie  notable.  La 
force  dynamométrique  est  amoindrie,  mais  elle  l'est  proportion- 
nellement au  degré  de  la  cachexie.  La  malade,  dont  l'attitude 
est  soudée,  marche  à  petits  pas  et  s'essouffle  au  moindre  effort. 
Les  réflexes  patellaires  sont  affaiblis. 

Mais  le  trouble  moteur  le  plus  important,  c'est  le  tremble- 
ment. Assez  ample,  peu  rapide,  ne  s'exagérant  pas  par  les 
mouvements  intentionnels,  exacerbé  au  contraire  par  les  émo- 
tions, il  s'étend  à  tout  le  corps,  sauf  à  la  tête.  Ce  tremblement, 
perceptible  déjà  avant  l'incision  du  kyste  thyroïdien,  s'est 
beaucoup  accru  depuis  cette  époque. 

L'examen  de  l'appareil  respiratoire  ne  révèle  rien  d'anormal, 
malgré  la  dyspnée  considérable  qui  succède  au  moindre  effort. 
Il  est  présumable  que  cette  orthopnée  est  liée  à  l'ataxie  cardio- 
vasculaire. 

Les  fonctions  digeslives  s'exécutent  à  peu  près  normalement. 
Cependant,  depuis  longtemps  de  violentes  crises  d'estomac  sur- 
viennent immédiatement  après  l'ingestion  des  aliments.  La 
paroi  abdominale,  souple  et  dépressible,  laisse  sentir  les  batte- 
ments de  l'aorte  abdominale. 

Les  urines  ne  renferment  ni  sucre  ni  albumine.  Leur  quan- 
tité n'est  pas  augmentée,  mais  il  y  a-de  la  pollakiurie  ;  vraisem- 
blablement elle  relève  non  pas  d'une  lésion  locale,  mais  du 
goitre  exophtalmique. 

En  Allemagne,  des  faits  confirmatifs  ont  été  publiés.  M.  Béer 
a  rapporté  au  Club  médical  de  Vienne,  en  octobre  1894,  cinq 
observations  de  sclérodermie,  parmi  lesquelles  deux  sont  en 
faveur  de  Ihypothose  que  nous  avons  formulée.  Dans  l'une 
d'elles,  l'auteur  signale  de  l'exophtalmie  et  de  la  tachycardie; 
dans  l'autre,  il  mentionne  des  poussées  congestives  fréquentes 
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vers  le  corps  thyroïde,  auxquelles  succéda  plus  tard  l'atrophie  de 
la  glande.  M.  Singer  a  relate',  devant  la  même  Société,  l'histoire 
d'une  femme  atteinte  de  sclérodermie  à  évolution  progressive, 
chez  laquelle  l'atrophie  du  corps  thyroïde  fut  constatée  pendant 
la  vie.  A  l'autopsie,  on  trouva  une  diminution  notable  du  lobe 
droit  de  cet  organe,  ainsi  que  des  nodules  calcifiés,  dans  les 
deux  lobes  thyroïdiens.  L'examen  histologique  montra  une 
forte  augmentation  du  tissu  conjonclif,  avec  dégénérescence 
calcaire  de  la  corne  droite.  A  propos  de  ce  fait  M.  Singer  a 
développé  des  considérations  sur  les  rapports  qui  existent  entre 
la  maladie  de  Basedow,  le  myxœdème  et  la  sclérodermie.  A  la 
suite  de  cette  communication,  M.  Berr  a  mentionné  que  dans 
quatre  cas  de  sclérodermie  étudiés  par  lui,  il  y  avait  de  la 
tachycardie  et  une  diminution  de  volume  du  corps  thyroïde. 

De  l'ensemble  de  ces  faits,  on  peut  conclure  avec  M.  Jean- 
selme,  que  certaines  altérations  de  la  glande  thyroïde,  telles 
que  le  goitre  exophtalmique,  le  goitre  simple  ou  l'atrophie  du 
corps  thyroïde,  peuvent  être  suivies,  à  échéance  plus  ou  moins 
longue,  de  l'apparition  de  la  sclérodermie'. 

1.  Dans  le  courant  des  deux  dernières  années,  l'association  de  la  sclérodermie 
au  goitre  exophtalmique  a  été  signalée  en  Allemagne  par  Grùnfeld,  en  Amérique 
par  Booth,  en  Italie  par  Morselli  et  Panegrossi. 

Le  traitement  thyroïdien  institué  chez  des  sclérodermiques,  atteints  ou  non 
de  goitre,  a  donné  à  plusieurs  auteurs  des  résultats  satisfaisants  (Friedheim, 
Sachs,  Arcangeli,  Morselli). 


XXXVI 


SUR    DEUX    CAS    D'HYSTÉRIE    MALE* 


Sommaire.  —  Premier  exemple  clinique.  —  Antécédents  familiaux  et  personnels. 
—  Première  attaque  convulsive  à  la  suite  d'une  violente  émotion.  —  Le  début 
des  accidents  actuels  se  rattache  à  un  traumatisme.  —  Manifestations  hysté- 
riques présentées  par  le  malade.  —  Paralysie  et  amaigrissement  de  la  main 
droite;  la  paralysie  respecte  l'extenseur  de  l'index,  elle  intéresse  une  partie  des 
muscles  qui  font  mouvoir  l'avant-bras  et  le  bras.  —  Elle  se  manifeste  seule- 
ment quand  le  malade  essaie  d'exécuter  des  mouvements  volontaires  ;  les  mou- 
vements d'habitude,  inconscients,  sont  conservés.  —  Anesthésie  superficielle 
et  profonde  du  membre  supérieur  droit;  ses  limites.  —  Résultats  de  l'examen 
électrique  ;  intégrité  du  champ  visuel  ;  diminution  des  réflexes  tendineux,  au 
membre  supérieur  paralysé.  —  Résumé. 

Diagnostic.  —  Les  caractères  cliniques  de  la  monoplégie  brachiale,  présentée  par 
le  malade,  contrastent  avec  ceux  des  monoplégies  d'origine  cérébrale.  —  Ils 
appartiennent  pour  la  plupart  aux  paralysies  d'origine  hystérique.  —  Rareté 
de  l'atrophie  musculaire,  dans  les  cas  de  paralysie  hystérique  ;  dans  l'exemple 
présenté,  ce  genre  de  paralysie  se  double  d'une  névrite  ancienne  du  cubital  et 
d'une  névrite  plus  récente  du  médian. 

Pronostic  et  traitement.  —  L'hystérie  mâle  est  le  plus  souvent  tenace  et  difficile 
à  guérir.  —  Moyens  thérapeutiques  à  employer  contre  la  paralysie  hystérique 
d'une  part,  contre  la  double  névrite  de  l'autre. 

Deuxième  exemple  clinique.  —  11  s'agit  d'un  cas  de  monoplégie  du  membre 
inférieur  gauche,  survenue  à  la  suite  d'un  traumatisme  accompagné  d'une 
violente  émotion.  —  Évolution  des  accidents.  —  État  actuel  :  paralysie  flasque 
(lu  membre  inférieur  gauche  ;  diminution  des  réflexes  tendineux;  abaissement 
de  la  température  locale.  —  Atrophie  musculaire  du  membre  paralysé;  dimi- 
nution de  l'excitabilité  électrique;  troubles  de  la  sensibilité  superficielle  et 
profonde;  scoliose. 

Diagnostic.  —  La  nature  hystérique  de  la  monoplégie  présentée  par  ce  second 
malade  est  manifeste  et  incontestable.  —  Considérations  historiques  sur 
rhystéro-traumatisme. 

1.  Leçon  du  26  février  1897. 
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Pronostic.  —  Dans  les  cas  où  une  paralysie  hystérique  est  d'origine  traumatique, 
le  pronostic  peut  soulever  une  question  médico-légale.  —  Conduite  à  tenir 
par  le  médecin. 


Messieurs, 

Je  désire  vous  présenter  deux  malades  atteints  d'affections 
intéressantes  à  différents  points  de  vue.  Chez  l'un  et  l'autre,  le 
diagnostic  ne  me  paraît  pas  comporter  de  grandes  difficultés; 
encore  faut-il  être  bien  au  courant  de  ces  faits  pathologiques, 
pour  les  interpréter  avec  exactitude,  en  connaissance  de  cause. 
La  meilleure  preuve  que  je  puisse  vous  en  donner,  me  sera 
fournie  par  le  cas  de  l'un  de  ces  deux  malades  ;  il  nous  arrive  d'une 
grande  ville  du  nord  de  la  France,  avec  un  diagnostic  abso- 
lument erroné,  celui  de  fracture  de  la  colonne  vertébrale,  ayant 
occasionné  une  compression  secondaire  de  la  moelle. 

Les  deux  cas  dont  je  vais  vous  entretenir  me  fourniront 
l'occasion  d'examiner  une  question  qui  a  été  très  vivement 
discutée  dans  ces  dernières  années,  surtout  à  l'étranger;  je 
veux  parler  de  la  névrose  traumatique.  Cette  question,  je  l'envi- 
sagerai à  la  fois  au  point  de  vue  de  la  pathogénie  et  au  point 
de  vue  médico-légal  qui,  dans  l'espèce,  a  bien  son  intérêt. 

Nos  deux  malades  nous  mettent  en  présence  d'une  mono- 
plégie  :  chez  le  premier,  elle  occupe  le  membre  supérieur  droit; 
chez  le  second,  le  membre  supérieur  gauche.  L'une  et  l'autre 
paralysie  sont  de  même  nature,  mais  les  conditions  étiologiques 
de  leur  production  sont  un  peu  différentes,  ainsi  que  vous  allez 
voir. 

Laissez-moi  d'abord  vous  présenter  le  premier  malade,  celui 
qui  est  atteint  d'une  monoplégie  brachiale  droite. 

* 

Premier  exemjole  clinique.  — C'est  un  nommé  Charles  H..., 
âgé  de  31  ans;  il  exerce  la  profession  de  monteur  en  bronze.  11 
est  entré  dans  le  service,  le  3  février  1897  ;  il  est  couché  au  n°  6 
de  la  salle  Bouvier. 

Un  détail  est  à  relever  dans  les  renseignements  qu'il  nous  a 
fournis  sur  sa  famille  :  un  frère,  une  sœur,  la  mère  du  malade 
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et  sa  propre  femme  sont  morts  victimes  de  rincendie  de 
rOpéra-Comique.  Pas  n'est  besoin  d'insister  sur  l'émotion  vio- 
lente qu'a  ressentie  cet  homme,  lorsqu'il  a  appris  la  terrible 
nouvelle  du  désastre  dans  lequel  une  partie  de  sa  famille  venait 
de  périr. 

Son  vieux  père,  âgé  aujourd'hui  de  74  ans,  a  échappé  à  la 
terrible  catastrophe,  mais  il  a  été  frappé  de  cécité. 

H...  a  toujours  été  un  homme  sobre,  mais  il  est  très  ner- 
veux. Sa  mère  aussi  était  nerveuse  et  emportée.  Une  de  ses 
sœurs,  plus  jeune  que  lui,  est  bien  portante. 

Depuis  son  enfance.  H...  est  affecté  d'un  fort  bégaiement.  Il 
se  rappelle  très  bien  que  ses  camarades  lui  disaient:  «  Puisque  tu 
ne  peux  pas  parler,  chante  donc  ce  que  tu  veux  nous  dire.  »  Ils 
lui  parlaient  ainsi,  parce  qu'ils  avaient  remarqué,  ce  qui  est 
d'observation  courante,  que  chez  H...,  le  bégaiement  cessait 
pendant  le  chant.  Soit  dit  en  passant,  c'est  là  un  caractère  qui 
permet  de  différencier  le  vrai  bégaiement  des  autres  troubles 
du  langage,  susceptibles  de  le  simuler. 

Au  dire  du  malade,  le  bégaiement  aurait  cessé  subitement, 
un  matin,  au  réveil.  Il  est  possible,  en  effet,  car  la  chose  s'est 
vue  quelquefois,  que  le  bégaiement  se  soit  ainsi  modifié,  mais 
je  ne  crois  guère  à  sa  disparition  complète;  je  vous  dirai  tout  à 
l'heure  pourquoi. 

H...  nous  a  raconté  ensuite  qu'un  mois  environ  après  la  ces- 
sation ou  diminution  de  son  bégaiement,  il  avait  été  atteint, 
brusquement,  d'une  certaine  dureté  de  l'ouïe,  à  gauche;  vous 
retiendrez,  en  tout  cas,  que  le  bégaiement,  porté  à  ce  point,  est 
un  signe  irrécusable  d'une  prédisposition  nerveuse  héréditaire. 

En  1887,  H...  était  à  Madagascar.  Il  y  a  contracté  des  fièvres 
intermittentes  ;  il  a  eu  des  accès  environ  tous  les  deux  mois, 
jusqu'en  1895.  Pendant  son  passage  au  régiment,  il  a  contracté 
une  blennorragie,  qui  s'est  compliquée  d'orchite  droite  et 
d'hydarthrose  du  genou,  du  même  côté. 

A  la  même  époque,  il  y  a  de  cela  dix  ans  environ,  le  malade, 
à  l'annonce  de  la  mort  tragique  d'une  partie  des  siens,  a  eu  une 
première  attaque,  qu'il  décrit  ainsi  :  tout  d'un  coup,  il  a  eu  comme 
un  étourdissement;  il  est  tombé  sur  le  sol,  et  il  est  resté  ainsi 
environ  vingt  minutes  sans  connaissance.  Une  fois  revenu  à  lui, 
il  ne  s'est  plus  rappelé  du  tout  ce  qui  venait  de  lui  arriver. 
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Il  est  demeuré  quelque  temps  comme  ahuri,  hébété,  en 
proie  à  une  violente  douleur  de  tête.  Ses  camarades  lui  ont 
raconté  qu'il  s'était  beaucoup  débattu.  En  tout  cas,  on  a  été 
obligé  de  le  ligoter.  Cette  première  attaque  ne  paraît  pas  avoir 
eu  d'autres  suites. 

Il  y  a  sept  ans,  en  1890,  en  apprenant  la  mort  d'une  autre 
personne  de  sa  famille,  le  malade  a  eu  une  seconde  attaque, 
absolument  identique  à  la  première.  Il  se  souvient  que  le  lende- 
main matin  sa  langue  était  très  enflée.  Relativement  à  cette 
attaque,  qui  n'a  pas  eu  de  témoin,  il  ne  peut  nous  fournir  aucun 
renseignement,  car,  cette  fois  encore,  il  avait  perdu  le  souvenir 
de  ce  qui  s'était  passé.  Il  s'en  est  rétabli  complètement,  comme 
la  précédente  fois;  seulement,  de  temps  à  autre,  il  avait  des 
névralgies  assez  violentes  de  la  face,  et  des  accès  de  fièvre  inter- 
mittente. Je  souligne  expressément  que  le  malade  a  toujours 
été  relativement  sobre. 

En  4892,  il  y  a  de  cela  cinq  ans,  le  malade  est  tombé  de 
bicyclette.  Au  moment  de  sa  chute,  il  portait  dans  une  de  ses 
poches  une  bouteille  de  vin,  qui  se  brisa.  H...,  en  tombant  sur 
le  tesson  de  la  bouteille,  s'est  fait  une  profonde  blessure  au  coude 
droit,  au  niveau  de  la  gouttière  du  nerf  cubital  ;  en  même  temps 
il  s'est  fracturé  l'olécrâne. 

Immédiatement  après  l'accident,  il  a  ressenti  des  fourmille- 
ments dans  le  petit  doigt  et  l'annulaire  de  la  main  droite. 
L'anesthésie  du  petit  doigt  était  complète,  celle  de  l'annulaire, 
partielle;  H...,  d'après  ce  qu'il  raconte,  ne  pouvait  se  servir  de 
sa  main,  qui  était  endolorie. 


C'est  dans  ces  conditions  qu'il  est  entré  à  l'Hôtel-Dieu,  dans 
le  service  de  mon  collègue  Duplay.  Bien  entendu,  on  enleva 
de  la  plaie  les  morceaux  de  verre  ;  on  la  nettoya  et  on  y  laissa  un 
drain,  après  avoir  fait  une  suture.  Le  malade  n'a  pas  pu  nous 
renseigner  exactement  sur  ce  qu'a  été  cette  opération.  On  lui 
appliqua  ensuite  un  appareil  qui,  toujours  au  dire  du  malade, 
était  enlevé  chaque  jour,  en  raison  des  pansements  quotidiens 
que  nécessitait  la  suppuration  de  la  plaie.  Celle-ci  s'est  cicatrisée 
en  l'espace  de  deux  mois  environ.  Sous  l'intluence  d'un  traite- 
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ment  par  le  massage  et  Félectrisation,  les  fonctions  de  la  main 
se  sont  rétablies  peu  à  peu,  le  malade  a  pu  de  nouveau  se  servir 
de  son  poignet;  la  sensibilité  est  revenue  aux  doigts.  Il  a  quitté 
l'hôpital  au  bout  de  cinq  mois.  A  sa  sortie,  il  a  repris  son  tra- 
vail; il  est  resté  bien  portant  jusqu'au  mois  de  septembre  1896, 
c'est-à-dire  pendant  quatre  années. 

A  cette  époque,  sans  cause  appréciable,  il  a  été  repris  de  son 
bégaiement  qui,  à  vrai  dire,  n'avait  jamais  cessé  d'une  façon 
complète.  Il  s'est  mis  à  ressentir  des  fourmillements,  d'abord 
dans  le  petit  doigt  de  la  main  droite,  puis  successivement  dans 
l'annulaire,  le  pouce,  le  médius,  l'avant-bras. 

L'index  et  le  bras  sont  restés  indemnes. 

Au  bout  de  quelques  jours,  les  fourmillements  ont  cessé, 
pour  faire  place  à  une  anestliésie  complète,  doublée  d'une  para- 
lysie motrice,  qui  intéressaient  la  main  et  les  doigts,  à  l'excep- 
tion de  l'index.  En  l'espace  de  huit  jours,  l'impotence  de  la  main 
droite  était  complète,  le  malade  se  décida  à  entrer  dans  un  des 
grands  hôpitaux  de  Paris.  Là,  on  s'abstint  de  tout  traitement 
actif;  naturellement  la  paralysie  subsista  sans  changement.  C'est 
dans  ces  conditions  que  le  malade  s'est  présenté  à  la  Salpêtrière, 
le  3  février  dernif'v.  Voici,  en  termes  sommaires,  son  état 
actuel. 


H...  est  de  taille  moyenne;  à  première  vue,  il  présente  les 
apparences  de  la  santé.  Il  a  bon  appétit  et  toutes  ses  fonctions 
s'exécutent  normalement,  mais  il  dort  mal,  il  a  des  rêves  et 
souvent,  le  matin  au  réveil,  il  se  sent  fatigué.  De  plus,  il  est 
sujet  à  une  sensation  de  boule  qui  lui  monte  de  l'estomac  à  la 
gorge,  et  qui  lui  occasionne  de  la  gêne  respiratoire.  Souvent 
aussi,  il  a  des  éblouissements,  des  vertiges  :  tout  d'un  coup, 
sans  raison  apparente,  les  objets  se  mettent  à  tourner  autour 
de  lui,  et  il  est  obligé  de  s'asseoir  pour  ne  pas  tomber.  Ces 
éblouissements,  ces  sensations  vertigineuses  durent  de  quinze 
à  vingt  minutes  au  plus.  Jamais  elles  n'ont  abouti  à  une  perte  de 
connaissance.  Elles  ne  s'accompagnent  pas  non  plus  de  bruis- 
sements, de  sifflements  dans  les  oreilles,  mais  elles  sont  suivies 
de  battements  dans  les  tempes,  de  maux  de  tête  qui  durent  plus 
ou  moins  longtemps. 
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Le  malade  ne  présente  aucune  particularité  à  noter,  du  côté 
de  la  tète,  sauf  une  disproportion  entre  le  crâne  et  la  face  ;  celle- 
ci  est  relativement  très  petite. 

L'examen  du  tronc,  du  membre  supérieur  gauche  et  des 
membres  inférieurs  ne  dénote  rien  d'anormal.  Par  contre, 
quand  on  examine  le  malade  déshabillé,  on  est  immédiatement 
frappé  de  ce  que  sa  main  droite  est  tombante.  Cette  main  est 
aussi  plus  rouge,  d'une  teinte  plus  foncée  que  celle  de  gauche; 
enfin,  au  toucher,  on  note  un  abaissement  très  prononcé  de  la 
température  locale.  Par  comparaison  avec  la  main  gauche,  elle 
paraît  un  peu  amaigrie,  surtout  au  niveau  des  éminences 
thénar  et  hypothénar  et  au  niveau  des  interosseux.  Cet  amai- 
grissement se  retrouve  à  i 'avant-bras  du  même  côté.  Le  malade 
ne  s'en  est  aperçu  que  depuis  un  mois  environ. 

L'état  du  membre  supérieur  droit  mérite  d'être  analysé 
minutieusement.  Vous  voyez,  Messieurs,  qu'au-dessus  du 
€oude  existent  deux  cicatrices  superposées,  presque  concen- 
triques ;  l'une  provient  de  la  blessure  faite  par  le  tesson  de  la 
bouteille;  elle  occupe  le  niveau  le  plus  élevé.  L'autre,  d'une 
longueur  de  15  centimètres,  est  située  plus  en  dehors;  elle 
dépasse  les  limites  du  coude,  de  7  à  8  centimètres  environ. 
C'est  la  trace  de  l'incision  faite  par  le  chirurgien.  N'oubliez 
pas  que  le  nerf  cubital  avait  été  intéressé  par  la  première  bles- 
sure; aujourd'hui,  il  subsiste  une  paralysie  complète  des  exten- 
seurs, des  fléchisseurs,  des  interosseux  et  des  lombricaux.  Vous 
allez  voir  que,  seuls,  les  mouvements  de  l'extenseur  de  l'index 
sont  conservés,  encore  s'exécutent-ils  avec  moins  de  vigueur 
qu'à  gauche.  Rappelez-vous  d'ailleurs  qu'immédiatement  après 
l'accident,  la  paralysie  était  limitée  au  petit  doigt,  à  l'annulaire 
et  au  médius;  elle  laissait  intacts  le  pouce  et  l'index,  tandis 
qu'aujourd'hui,  chose  curieuse,  elle  intéresse  tous  les  doigts, 
sauf  l'extenseur  de  l'index.  J'ajoute  que  le  malade  peut  encore 
imprimer  quelques  légers  mouvements  d'adduction  à  son  pouce. 

Les  mouvements  de  flexion  et  d'extension  de  l'avant-bras 
sont  encore  possibles,  mais  dans  une  étendue  très  limitée;  de 
plus,  ils  s'exécutent  presque  sans  force.  Quant  aux  mouvements 
de  supination  et  de  pronation,  ils  sont  totalement  abolis. 

Le  malade  peut  à  peine  étendre  et  élever  le  bras;"  il  suffit 
•du  moindre  eff"ort,  pour  arrêter  l'ébauche  du  mouvement  qu'il 
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exécute  dans  ce  sens,  sur  commandement.  Quant  aux  autres 
mouvements  qui  se  passent  au  niveau  de  l'épaule,  ils  subsistent, 
quoique  amoindris;  leur  exécution  provoque  une  douleur  assez 
vive.  On  ne  perçoit  pas  de  craquements  articulaires  ou  péri- 
articulaires. 

Voilà,  Messieurs,  ce  qu'il  en  est  des  mouvements  volontaires, 
chez  H...  Quant  aux  mouvements  réflexes,  aux  mouvements 
inconscients  et  aux  mouvements  d'habitude,  leur  analyse  va 
donner  lieu  aux  constatations  suivantes  :  je  vais  prier  le  malade 
de  déboutonner  son  pantalon,  c'est  un  acte  d'habitude.  Vous 
voyez  qu'il  se  sert  de  sa  main  droite  à  peu  près  comme  de  sa 
main  gauche.  Si  je  lui  fais  observer  que  maintenant  la  force 
musculaire  est  revenue  à  cette  main,  il  la  regarde,  et  immé- 
diatement elle  retombe  inerte.  Je  souligne  expressément  ce 
désaccord,  cette  sorte  de  paradoxe  qui  existe  entre  l'accomplis- 
sement des  mouvements  automatiques  et  l'exécution  des  mou- 
vements volontaires. 

Je  vous  ai  dit  tout  à  l'heure  que  la  main,  l'avant-bras  et  le 
bras  étaient  amaigris.  Les  chiffres  suivants  vous  mettront  à 
même  de  juger  du  degré  d'amaigrissement  : 

Avant-bras  gauche,  24  centimètres  et  demi;  avant-bras 
droit,  23  centimètres.  Bras  gauche,  25  centimères  et  demi;  bras 
droit,  24  centimètres. 

Notez  que  le  malade  est  droitier,  et  qu'il  exerce  un  métier 
manuel  pénible,  celui  de  monteur  en  bronze. 

*   * 

Voyons  maintenant  ce  que  révèle  l'examen  de  la  sensibi- 
lité. Celle-ci  est  abolie,  sous  tous  ses  modes,  à  la  main,  à 
l'avant-bras  et  au  bras.  A  la  partie  supérieure  du  bras,  elle  se 
termine  brusquement,  en  manche  de  chemise  (fig.  129).  Tout 
d'abord,  H...  n'avait  pas  conscience  de  cette  anesthésie  qui  ne 
le  gênait  en  rien.  Il  s'en  est  aperçu  par  hasard,  dans  les  cir- 
constances bien  curieuses  que  voici:  il  était  en  train  de  faire 
du  feu;  par  mégarde,  il  laissa  tomber  un  charbon  rouge  sur 
sa  main.  A  sa  grande  stupéfaction,  il  constata  non  seulement 
que  la  brûlure  ne  lui  occasionnait  aucune  douleur,  mais  qu'il 
n'avait  même  pas  conscience  du  contact  du  charbon   lorsqu'il 
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cessait  de  le  fixer  des  yeux,  en  tournant  la  tête.  Donc,  chez  cet 
homme,  non  seulement  la  sensibilité  cutanée,  dans  ses  diffé- 
rentes manières  d'être,  était  anéantie,  mais  en  outre  les  sensi- 


bilités profondes,  musculaire   et   articulaire,   étaient  abolies, 
comme  elles  le  sont  encore. 

Une  expérience  bien  simple  va  vous  en  fournir  la  preuve. 
Je  vais  prier  H...  de  fermer  les  yeux  et  d'aller  à  la  recherche  de 
sa  main  droite  avec  sa  main  gauche;  vous  voyez  qu'il  est  inca- 
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pable  de  la  trouver.  J'interpose  ma  main,  H...  la  saisit,  la 
prenant  pour  la  sienne.  Vous  voyez  qu'on  peut  lui  tordre  le 
poignet  droit,  sans  qu'il  en  ait  conscience. 

Cette  anesthésie  totale,  profonde  et  superficielle,  l'empêche 
de  se  rendre  compte  des  mouvements  qu'il  est  encore  à  même 
d'exécuter;  je  parle,  bien  entendu,  des  mouvements  automa- 
tiques, puisque  les  mouvements  volontaires  sont  abolis.  J'insiste 
sur  ce  que,  seuls,  l'index  et  le  pouce  de  la  main  droite  ont 
échappé  à  la  double  paralysie  sensitive  et  motrice  qui  intéresse 
le  reste  delà  main. 


Voici,  d'autre  part,  ce  qu'a  révélé  l'examen  électrique,  pra- 
tiqué avec  le  plus  grand  soin  par  leD^'Huet,  chef  du  laboratoire 
d'électro  thérapie . 

Les  réactions  électriques  sont  normales  dans  le  domaine  du 
musculo-cutané,  du  nerf  radial,  et  dans  une  partie  des  branches 
émanées  du  nerf  médian,  en  particulier  dans  celles  qui  vont 
se  distribuer  aux  muscles  de  lavant-bras. 

Par  contre,  on  constate  les  signes  de  la  R.  D.  totale,  dans 
tous  les  muscles  innervés  par  le  cubital,  à  l'avant-bras  et  à  la 
main,  et  les  signes  de  la  R.  D.  partielle,  dans  les  muscles  de 
l'éminence  thénar,  innervés  par  le  nerf  médian. 

J'ajoute  que  le  champ  visuel  est  intact,  chez  H...,  et  que  le 
réflexe  pharyngé  est  conservé  ;  nulle  part  le  malade  ne  pré- 
sente de  points  douloureux  à  la  pression,  réalisant  les  carac- 
tères des  points  hystériques. 

Les  réflexes  tendineux,  aLi  membre  supérieur  droit,  sont  un 
peu  diminués,  par  comparaison  avec  ceux  du  coté  opposé. 

* 
*    * 

En  résumé,  chez  un  homme  de  31  ans,  qui  présente  les  appa- 
rences d'une  bonne  santé,  noLis  constatons  une  paralysie 
presque  complète  du  membre  supérieur  droit,  pour  les  mou- 
vements volontaires  ;  en  même  temps,  les  mouvements  auto- 
matiques, les  mouvements  réflexes  sont  en  partie  conservés. 
Seuls,  l'index  et  en  partie  le  pouce  échappent  à  la  paralysie 
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motrice.  Celle-ci  se  double  d'une  anestliésie  en  manche  de  che- 
mise, anesthésie  totale,  superficielle  et  profonde,  qui  respecte 
également  l'index  et  le  pouce.  On  constate  de  la  réaction  de 
dégénérescence  totale,  dans  tout  le  domaine  du  cubital,  à 
l'avant-bras  et  à  la  main,  et  de  la  réaction  de  dégénérescence 
partielle,  dans  les  muscles  de  l'éminence  thénar,  innervés  par 
le  médian.  Le  début  de  ces  manifestations  remonte  au  mois  de 
septembre  dernier. 

Dans  les  antécédents  du  sujet,  on  relève  une  blessure  péné- 
trante du  bras,  qui  a  lésé  le  nerf  cubital.  Quelle  interprétation 
donner  des  circonstances  pathologiques  passablement  complexes, 
en  présence  desquelles  nous  nous  trouvons? 


Diagnostic.  —  Messieurs,  la  situation  actuelle  du  malade 
est  dominée  par  une  monoplégie  brachiale  droite,  qui  présente 
les  caractères  symptomatiques  suivants  : 

La  paralysie  atteint  surtout  la  main,  le  poignet^  l'avant- 
bras  et  le  coude  ;  l'épaule  est  touchée  dans  une  moindre  mesure. 
En  eft'et,  à  l'aide  des  muscles  de  ces  régions,  le  malade  peut 
encore  exécuter  des  mouvements  assez  étendus,  quoique  dou- 
loureux. J'insiste  sur  ce  que,  à  la  main,  l'index  seul  et  en 
partie  le  pouce  ne  participent  pas  à  la  paralysie. 

Opposons  ces  caractères  à  ceux  que  vous  observez  d'ordi- 
naire dans  la  monoplégie  brachiale,  d'origine  cérébrale. 

Chez  H...,  la  monoplégie  est  en  quelque  sorte  dissociée,  })ar- 
cellaire.  Or  quand  elle  est  d'origine  organique,  la  monoplégie 
est,  sinon  totale,  du  moins  massive  :  c'est  une  paralysie  en  bloc. 

En  second  lieu,  chez  H...,  les  mouvements  automatiques  du 
membre  supérieur  droit  sont  en  partie  conservés.  C'est  là  une 
circonstance  que  vous  ne  rencontrerez  jamais  dans  les  para- 
lysies d'origine  organique. 

Chez  cet  homme,  les  réflexes  tendineux  sont  plus  forts  du 
côté  sain  que  du  côté  malade.  Le  membre  supérieur  paralysé 
est  le  siège  d'une  anesthésie  totale,  complète,  à  la  douleur,  au 
froid,  au  chaud,  au  tact,  qui  remonte  jusqu'au  contour  de 
l'épaule,  en  respectant  l'index  et  le  pouce. 

En  haut,  elle  se  termine  par  une  ligne  régulière,  géométrique, 
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à  peu  près  parallèle  à  la  limite  supérieure  de  la  manche  de 
chemise.  Les  sensibilités  profondes,  musculaire  et  articulaire, 
sont  totalement  abolies.  11  existe  une  légère  atrophie  en  masse 
du  bras,  de  l'avant-bras,  de  la  main.  Autant  de  caractères  qu'on 
ne  rencontre  pas  dans  les  cas  de  paralysies  organiques. 

A  plusieurs  reprises,  sous  l'influence  d'une  violente 
émotion,  le  malade  a  eu  des  attaques  convulsives,  avec  perte 
de  connaissance.  Actuellement  encore,  il  est  sujet  à  de  fré- 
quents étourdissements,  accompagnés  de  battements  dans  les 
tempes.  Puis,  brusquement,  les  objets  se  mettent  à  tourner 
autour  de  lui.  Il  conserve  la  connaissance^  mais  il  lui  est 
arrivé  quelquefois  de  tomber,  et  encore  a-t-il  eu  le  temps  de 
choisir  le  lieu  de  sa  chute.  Au  sortir  d'une  attaque  de  ce  genre, 
il  est  en  proie  à  un  mal  de  tête  assez  violent. 


Messieurs,  je  viens  de  vous  énumérer  une  série  de  traits 
qui  justifient  amplement  le  diagnostic  à' hystérie.  Chez  H...,  la 
grande  névrose  se  révèle  avec  ses  caractères  les  plus  tranchés. 
Elle  s'est  développée  sur  un  fond  bien  net  de  prédisposition 
héréditaire,  à  preuve  le  bégaiement  accentué,  et  les  autres 
stigmates  dont  je  vous  ai  entretenus. 

La  première  crise  convulsive  a  éclaté  sous  l'influence  d'une 
violente  émotion,  à  l'annonce  de  la  mort  tragique  d'une  partie 
des  siens  dans  l'incendie  de  l'Opéra-Comique. 

La  deuxième  crise  convulsive  est  survenue  dans  des  cir- 
constances analogues.  Les  autres  accidents  se  sont  déroulés 
après  l'affreuse  blessure  que  H...  s'était  faite  au  coude  droit,  en 
tombant  de  bicyclette,  sur  les  débris  d'une  bouteille.  Chose 
bizarre,  c'est  au  mois  de  septembre  dernier,  en  dehors  de 
toute  émotion,  qu'après  avoir  ressenti  quelques  élancements 
douloureux  le  long  de  son  nerf  cubital,  le  long  de  son  avant- 
bras,  H...  a  été  pris  de  la  paralysie  dissociée,  dont  vous  venez 
de  prendre  connaissance. 

La  distribution  des  troubles  de  la  sensibilité  est  caractéris- 
tique, chez  notre  malade.  Il  y  a  longtemps  que  Charcot  nous  en 
a  fait  connaître  la  signification.  Il  est  revenu  sur  ce  sujet  à 
maintes  j-eprises,  et,  en  particulier,  dans  une  leçon  :  Sur  un  cas 
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de  monoplégie  brachiale  hystérique  développée  à  la  suite  d'une 
fracture  du  radius\  Le  cas  en  question  présente  de  nom- 
breuses analogies  avec  celui  de  notre  malade,  au  double  point 
de  vue  de  l'expression  clinique  et  de  l'étiologie. 

A  cette  occasion,  Gharcot  a  insisté  sur  le  diagnostic  diffé- 
rentiel de  l'anesthésie  hystérique  et  de  Fanesthésie  de  la  syrin- 
gomyélie.  Il  a  fait  remarquer  que  dans  l'hystérie,  la  dissocia- 
tion de  la  sensibilité  est  rare;  que  le  sens  musculaire,  et  j'ajoute 
la  sensibilité  articulaire,  sont  totalement  perdus,  tandis  qu'ils 
sont  presque  toujours  conservés  dans  la  myélite  cavitaire.  Il 
insistait  également  sur  ce  que  cette  anesthésie  ne  ressemblait 
en  rien  à  Fanesthésie  des  névrites;  soit  dit  en  passant,  le 
malade  en  cause  avait  une  névrite  par  compression. 

Enfin,  il  faisait  ressortir  que  l'état  des  réflexes  tendineux,  les 
troubles  trophiques  très  accentués,  la  scoliose,  constituent 
d'autres  caractères  de  la  syringomyélie,  propres  à  différencier 
cette  affection  de  l'hystérie. 

Pour  en  revenir  à  notre  malade,  la  perte  des  mouvements 
volontaires,  coïncidant  avec  la  conservation  des  mouvements 
automatiques,  est  une  manifestation  qui  appartient  en  propre 
à  l'hystérie.  On  connaît  bien  aujourd'hui  la  signification  de  cette 
dissociation  des  mouvements.  Déjà  en  1892,  j'en  avais  présenté 
un  remarquable  exemple  à  la  Société  Médicale  des  Hôpitaux  ;  il 
concernait  un  hystérique  dégénéré. 

Il  n'est  pas  jusqu'au  vertige  qui,  dans  le  cas  actuel,  ne  porte 
le  cachet  de  l'hystérie,  précédé  qu'il  est  d'une  aura  hystérique 
très  particulière,  et  accompagné,  en  outre,  de  battements  dans 
les  tempes,  de  chute,  sans  perte  de  connaissance,  avec  cépha- 
lalgie consécutive.  En  réalité,  il  s'agit  là  de  petites  attaques 
d'hystérie. 


Je  ne  dois  pas  vous  dissimuler  que  d'autres  symptômes,  pré- 
sentés par  le  malade,  sontétrangers  à- l'hystérie  :  ainsi  l'atrophie 
musculaire,  peu  accentuée  d'ailleurs.  Sans  doute,  les  observa- 
tions de  Gharcot,  de  Babinskiet  d'autres  auteurs  nous  ont  appris 

1.  CiiARCoT,  Leçons  sur  les  maladies  du  système  nerveux,  t.  111,  Paris,  1892. 
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que  l'atrophie  musculaire  peut  se  montrer  dans  le  cours  des 
paralysies  hystériques;  mais,  alors,  elle  ne  s'accompagne  point  de 
troubles  dans  les  réactions  électriques.  Or,  chez  H...,  nous  avons 
constaté  la  réaction  de  dégénérescence  totale,  dans  tous  les 
muscles  innervés  par  le  cubital,  la  réaction  de  dégénérescence 
partielle,  dans  les  muscles  de  l'éminence  thénar  innervés  par  le 
médian. 

Y-a-t-il  de  quoi  modifier  notre  diagnostic,  de  quoi  nous  im- 
poser l'hypothèse  d'une  lésion  organique,  définie,  des  centres 
nerveux?  Non  pas,  c'est  bien  nne  paralysie  hystérique  qui  est 
en  cause,  chez  H...,  seulement  cette  paralysie  hystérique  se 
complique  d'un  élément  surajouté,  dont  il  est  facile  de  déter- 
miner la  nature,  en  tenant  compte  des  antécédents  du  malade 
et  des  manifestations  actuelles  concomitantes  de  la  paralysie 
hystérique.  Rappelez-vous  la  lésion  traumatique  subie  par  le 
nerf  cubital.  Rappelez-vous  qu'à  la  suite  de  cette  lésion  trauma- 
tique, H...  a  présenté  tous  les  S5mptômes  d'une  paralysie  névri- 
tique,  limitée  au  domaine  du  nerf  en  question.  Cette  paralysie 
a  mis  cinq  mois  à  guérir.  Pendant  les  cinq  années  qui  ont  suivi, 
H...  n'a  présenté  aucun  phénomène  insolite.  Puis,  au  mois  de 
septembre  1896,  il  a  été  repris  de  fourmillements,  d'engourdis- 
sements, qui  ont  préludé  à  la  paralysie  de  la  main;  les  choses  en 
sont  là  depuis  six  mois. 

Il  me  paraît  assez  difficile  de  savoir  au  juste  pourquoi  les 
fourmillements  et  les  engourdissements  se  sont  reproduits  dans 
la  sphère  d'innervation  du  cubital;  peut-être,  sous  l'influence 
des  mouvements  répétés  que  le  malade  est  obligé  d'exécuter 
avec  son  membre  supérieur  droit,  pendant  son  travail,  le  nerf 
cubital  et  quelques  filets  du  médian  se  sont-ils  entlammés  de 
nouveau? 

En  définitive,  ce  premier  malade  nous  met  en  présence  d'un 
nouveau  cas  d'association  d'une  maladie  organique  du  système 
nerveux,  —  en  l'espèce  une  névrite, — avec  l'hystérie.  Je  conclus 
que  chez  cet  homme,  sur  le  fond  organique,  névrite  ancienne 
du  cubital  et  névrite  phis  récente  du  médian,  s'est  greffée  une 
paralysie  hystérique.  Aussi  bien,  le  malade  réalise  des  conditions 
éminemment  favorables  au  développement  de  l'hystérie,  car 
vous  vous  rappelez  combien  il  a  été  exposé  aux  causes  provo- 
catrices de  la  grande  névrose. 
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La  reprise  des  accidents  névritiquesa  été,  chez  lui,  la  cause 
de  la  reprise  des  accidents  hystériques. 


Pronostic.  —  Quel  pronostic  porter  dans  le  cas  actuel? 
Messieurs,  en  présence  d'un  cas  pareil,  vous  devez  toujours 
avoir  présente  à  l'esprit  cette  phrase  de  Charcot,  si  profon- 
dément vraie  :  <(  L'hystérie  mâle  est  souvent  tenace,  difficile  à 
guérir  dans  ses  accidents  épisodiques,  comme  dans  ses  stig- 
mates permanents.  »  Il  y  a  des  chances  que  nous  débarrassions 
le  malade  de  ses  accidents  actuels  de  paralysie.  H...  n'en  res- 
tera pas  moins  ce  qu'il  est,  un  dégénéré  de  naissance,  dont  le 
système  nerveux,  frappé  d'une  tare  congénitale,  a  subi  l'in- 
fluence répétée  de  multiples  causes  de  déchéance.  Il  est  donc  à 
craindre  qu'à  la  moindre  occasion,  des  accidents  semblables  à 
ceux  qu'il  présente  réapparaissent,  en  admettant  que  nous  réus- 
sissions à  le  débarrasser  de  sa  paralysie. 


Traitement.  —  En  fait  de  traitement,  j'ai  prescrit  des  douches, 
des  toniques;  je  vais  faire  faire  au  malade  de  la  gymnastique 
avec  son  membre  paralysé,  suivant  le  conseil  donné  par  Charcot. 
Le  but  de  cette  gymnastique  est  de  réveiller  dans  le  cerveau 
du  malade,  par  des  mouvements  actifs  et  des  mouvements  pas- 
sifs, l'idée  des  actes  moteurs  et  leurs  représentations  intellec- 
tuelles. Si,  par  ces  moyens,  nous  n'atteignons  pas  le  but  voulu, 
j'essaierai  la  suggestion  pendant  le  sommeil  hypnotique,  en 
procédant  avec  la  plus  grande  prudence.  Voilà  pour  le  traite- 
ment des  accidents  hystériques. 

Pour  ce  qui  est  des  accidents  en  rapport  avec  la  névrite,  je 
vais  faire  reprendre  le  traitement  par  les  courants  faradiques 
et  par  le  massage,  qui  a  déjà  réussi  une  première  fois;  au  préa- 
lable j'aurai  soin  de  faire  enlever  les  débris  de  verre ^  qui, 
vraisemblablement,  sont  restés  enclavés  dans  la  cicatrice. 
J'espère  bien  que  celte  épine  disparue,  nous  aurons  déjà  fait 
beaucoup  pour  améliorer  l'état  hystérique,  accru,  augmenté 
précisément  par  les  phénomènes  douloureux  locaux  de  la  névrite. 

1.  La  radiographie,  faite  par  M.  Londe,  a  fait  constater  de  la  façon  la  plus 
nette  la  présence  de  ces  débris. 
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Il  ne  faut  pas  perdre  de  vue,  en  effet,  que  chez  cet  homme, 
l'hystérie  s'est  démasquée  au  moment  de  la  reprise  des  accès 
douloureux. 


Deuxième  exemple  clinique.  —  Je  vais  mettre  en  parallèle 
avec  ce  premier  cas,  celui  d'un  autre  malade  que  l'on  m'a  amené 
de  Calais,  ces  jours-ci.  C'est  un  nommé  X...,  âgé  de  27  ans.  Il 
est  atteint  également  d'une  monoplégie,  mais  elle  occupe  le 
membre  inférieur  gauche. 

Le  passé  pathologique  de  X...  est  intéressant  à  connaître, 
car  il  soulève  une  question  médico-légale  sur  laquelle  je  tiens 
à  vous  donner  mon  avis. 

Dans  les  antécédents  familiaux  de  X...,  je  ne  trouve  rien  de 
bien  intéressant  à  noter  :  le  père  et  la  mère,  encore  vivants,  se 
portent  bien;  ils  ont  eu  dix- huit  enfants.  Notre  malade  est 
l'aînée  des  cinq  qui  vivent  encore.  Sar  les  douze  enfants  morts, 
un  a  succombé  à  une  phtisie  galopante,  un  autre,  aune  maladie 
de  cœur. 

X...  a  toujours  été  bien  portant;  en  particulier,  il  n'a  jamais 
présenté  de  troubles  nerveux.  Il  était  d'humeur  égale  et  d'un 
caractère  très  doux.  Il  a  fait  une  année  de  service  militaire.  Il 
prétend  qu'on  l'a  réformé  pour  une  affection  cardiaque,  dont 
on  cherche  en  vain  les  traces  aujourd'hui. 

Le  malade  était  mécanicien  pour  le  tissage.  Le  métier  n'al- 
lant pas,  il  exerçait  provisoirement  la  fonction  de  facteur  aux 
messageries.  En  cette  qualité,  il  s'occupait  de  l'expédition  des 
colis,  à  la  gare  du  Nord,  à  Calais. 

Le  22  avril  189o,  il  venait  de  s'apercevoir  d'une  erreur  de 
destination  dans  l'envoi  de  colis  qu'emportait  l'express  de  Calais  ; 
il  sauta  dans  le  train,  au  moment  même  oii  celui-ci  se  mettait 
en  marche.  Il  essaya  d'entrer  dans  un  compartiment,  mais  la 
portière  résista.  Il  resta  ainsi  suspendu  à  la  portière,  et  le  train, 
déjà  lancé  à  grande  vitesse,  allait  s'engager  sous  un  tunnel 
contre  la  paroi  duquel  X...  se  serait  infailliblement  broyé,  lors- 
qu'il prit  la  résolution  de  lâcher  prise  et  de  se  laisser  tomber. 

Dans  sa  chute,  il  fut  projeté  en  travers,  sur  l'autre  voie;  sa 
hanche  gauche  porta  directement  sur  un  rail.  A  l'instant  même 
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il  ressentit  une  violente  douleur,  mais  il  ne  perdit  pas  con- 
naissance. Il  parvint  à  se  relever  et  à  faire  un  ou  deux  pas; 
puis  il  retomba  lourdement,  sa  jamije  ayant  fléchi  sous  lui. 
Quelques  instants  après,  il  fut  ramassé  par  des  hommes 
d'équipe  et  ramené  d'abord  à  la  gare,  puis  à  son  domicile,  vers 
6  heures  du  soir,  trois  heures  après  l'accident. 

Vers  11  heures  du  soir,  il  fut  visité  par  un  médecin,  qui 
constata  la  présence  d'une  petite  excoriation  sur  la  cuisse.  Il 
n'existait  pas  de  fracture  du  membre.  En  sortant,  le  médecin 
eut  la  malencontreuse  idée  de  dire  :  «  Voilà  une  jambe  dont  le 
malheureux  ne  se  servira  plus  jamais.  »  Ce  propos  fut  répété  au 
malade. 


X...  dormit  d'un  profond  sommeil  pendant  toute  la  nuit. 
Le  lendemain,  il  reçut  la  visite  du  médecin  de  la  Compagnie, 
qui  prescrivit  du  massage  et  un  repos  de  quinze  jours.  A  ce 
moment,  il  ressentait,  dans  son  membre  gauche,  de  violentes 
douleurs  spontanées;  il  éprouvait,  en  même  temps,  de  la  dou- 
leur au  niveau  des  lombes,  dans  le  côté  gauche.  A  la  pression, 
la  jambe  était  extrêmement  douloureuse,  sans  localisation  bien 
définie. 

X...  est  resté  dans  cet  état,  environ  un  mois.  Au  bout  de  ce 
temps,  il  a  pu  rester  levé  chaque  jour  pendant  quelques  heures. 
Son  sommeil  était  troublé  par  des  cauchemars;  des  mouve- 
ments alternatifs  et  involontaires  de  flexion  et  d'extension  agi- 
taient la  jambe  gauche  toute  la  journée.  Ils  se  reproduisirent 
ainsi,  pendant  dix  mois  environ,  exactement  localisés  à  cette 
jambe.  C'était,  si  l'on  en  juge  par  la  description  qu'en  donne 
le  malade,  des  mouvements  rythmés  ;  ils  s'accompagnaient  d'une 
douleur  assez  vive;  ils  cessaient  pendant  le  sommeil.  Plus  tard, 
ils  firent  place  à  des  soubresauts  qui  envahirent  les  quatre 
membres  et  le  tronc  ;  ils  duraient  a  peine  trois  ou  quatre  se- 
condes et  se  reproduisaient  plus  oii  moins  souvent.  Ils  étaient 
accompagnés  d'un  spasme  laryngien,  qui  se  traduisait  par  un 
gloussement  tout  particulier. 

Actuellement,  ces  manifestations  convulsives  se  reproduisent 
encore  à  des  intervalles  plus  ou  moins  éloignés,  tous  les  quinze 
à  vingt  jours  en  moyenne. 
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Au  bout  de  trois  mois,  le  malade  est  devenu  plus  valide,  il 
a  recommencé  à  marcher.  D'abord,  il  lui  a  fallu  se  soutenir  sur 
deux  béquilles;  puis  une  seule,  appliquée  sous  l'aisselle  gauche, 
a  suffi,  la  main  droite  s'appuyant  sur  une  canne.  Le  malade 
mangeait  peu.  Il  avait  continuellement  froid  aux  jambes;  dans 
la  journée,  il  pouvait  faire  quelques  lectures. 

A  cette  époque,  le  membre  inférieur  gauche  a  commencé  à 
maigrir.  X...,  désespéré  de  voir  que  sa  jambe  restait  toujours 
impotente,  se  décida  à  venir  à  Paris. 


On  vient  de  placer  le  malade  devant  vous.  C'est,  vous  le 
voyez,  un  homme  qui  a  toutes  les  apparences  de  la  santé. 

Toutes  ses  fonctions  s'exécutent  normalement.  L'appétit  est 
conservé,  mais  le  sommeil  est  mauvais,  entrecoupé  de  cauche- 
mars, de  rêves;  dans  la  journée,  sans  motif,  le  malade  éprouve 
souvent  des  fatigues. 

Tout  à  l'heure,  lorsqu'il  est  entré  dans  la  salle,  il  marchait 
avec  une  béquille  placée  sous  l'aisselle  gauche,  la  main  droite 
appuyée  sur  une  canne. 

Il  faisait  porter  tout  le  poids  du  corps  sur  la  jambe  droite, 
parce  que  sa  jambe  gauche  est  complètement  inerte.  On  vient 
de  dévêtir  le  malade,  vous  allez  vous  rendre  compte  qu'il  ne 
peut  exécuter  aucune  espèce  de  mouvement  avec  cette  jambe; 
il  ne  peut  ni  soulever  la  cuisse,  ni  la  porter  en  bas,  en  dedans, 
en  dehors;  la  même  impuissance  fonctionnelle  se  retrouve  pour 
la  jambe  et  le  pied.  C'est  tout  au  plus  si  le  malade  peut  étendre 
un  peu  le  gros  orteil  et  le  second.  Il  n'oppose  aucune  résistance 
aux  mouvements  qu'on  imprime  à  ce  membre.  La  paralysie  est 
flasque,  les  réflexes  tendineux  sont  diminués,  de  ce  même  côté 
gauche,  tandis  qu'ils  sont  normaux  à  droite.  Les  réflexes  cuta- 
nés, par  contre,  sont  conservés. 

Lorsqu'on  applique  la  main  sur  les  diverses  régions  du  membre 
inférieur  gauche,  on  constate  un  abaissement  notable  de  la 
température  locale,  surtout  au  niveau  des  mollets  et  des  pieds  ; 
cet  abaissement  atteint  5"  (fig.  130). 
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A  l'inspection  du  membre,  on  découvre  une  atrophie  énorme, 
surtout  à  la  jambe.  A  la  partie  moyenne  des  mollets,  la  men- 


FiG.    130. 


suration  fait  constater  5  centimètres  de  différence  dans  la  cir- 
conférence du  membre,  d'un  côté  à  l'autre.  A  la  cuisse,  l'atro- 
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phie  est  moindre;  la  cuisse  gauche  mesure  32  centimètres,  la 
cuisse  droite,  34  centimètres. 

L'examen  électrique  a  révélé  une  simple  diminution  de 
l'excitabilité  faradique  et  galvanique,  sans  réaction  de  dégé- 
nérescence. 

L'examen  de  la  sensibilité  a  mis  en  lumière  les  particula- 
rités suivantes  : 

Une  anesthésie  totale  occupe  le  membre  inférieur  gauche, 
dans  toute  son  étendue,  sauf  à  la  partie  supérieure,  dans  les 
limites  indiquées  par  ce  schéma. 

De  plus,  un  peu  en  dedans  et  au-dessus  du  genou,  on 
découvre  une  zone  de  simple  hypoesthésie. 

Le  sens  articulaire  est  aboli,  pour  l'articulation  tibio-tar- 
sienne  et  pour  les  articulations  des  gros  orteils. 

Lorsque  l'on  prend  à  pleine  main  les  masses  musculaires  de 
la  cuisse  et  celles  du  mollet,  et  qu'on  les  comprime,  on  pro- 
voque une  sensation  douloureuse  profonde  ;  à  ce  moment,  vous 
entendez  le  bruit  de  gloussement,  dont  je  vous  parlais  tout  à 
l'heure.  Le  malade  est  angoissé  ;  il  dit  souffrir  de  partout;  les 
traits  de  son  visage  trahissent  cette  souffrance.  On  arrive  au 
même  résultat,  en  soulevant  la  jambe  maintenue  en  extension. 
Dans  ce  dernier  mouvement,  le  malade  se  plaint  de  souffrir  le 
long  de  sa  cuisse,  comme  s'il  avait  une  sciatique  ;  mais  il  n'y  a 
pas  de  points  douloureux. 

La  percussion  de  la  colonne  vertébrale  n'est  pas  douloureuse  ; 
toutefois,  au  niveau  des  4%  S%  6^  vertèbres  dorsales,  la  com- 
pression ou  le  simple  attouchement  de  la  peau  développe  une 
sensation  que  le  malade  compare  à  un  fort  chatouillement;  elle 
s'accompagne  des  bruits  de  gloussement  et  des  phénomènes 
d'angoisse,  dont  je  viens  de  vous  parler. 

L'examen  de  la  colonne  vertébrale  fait  constater,  à  droite, 
une  scoliose  latérale  croisée.  L'espace  compris  entre  l'épine 
iliaque  et  la  dernière  côte  est  fortement  diminuée,  à  droite;  en 
outre,  la  fesse  gauche,  très  aplatie,  est  remontée  en  haut.  De 
ce  côté,  le  sillon  fessier,  moins  prononcé  qu'à  droite,  est,  lui 
aussi,  non  sur  la  même  ligne,  mais  sur  un  plan  supérieur. 

Le  malade  est  maigre,  mais,  somme  toute,  suffisamment 
musclé  dans  les  autres  parties  de  son  corps,  qui  sont  dans  un 
état  parfaitement  normal. 
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Diagnostic.  —  En  résumé,  nous  nous  trouvons  en  présence 
d'une  monoplégie  du  membre  inférieur  gauche,  monoplégie 
totale,  flasque,  avec  diminution  des  réflexes,  avec  atrophie 
musculaire  considérable,  sans  troubles  qualitatifs  des  réactions 
électriques.  Cette  monoplégie  s'accompagne  d'une  anesthésie 
totale,  absolue,  pour  tous  les  modes  de  sensibilité,  et  qui  pré- 
sente la  disposition  d'une  anesthésie  en  jambe  de  pantalon.  La 
colonne  vertébrale  est  fortement  déviée;  la  fesse  est  déformée. 

En  outre,  le  malade  est  sujet  à  de  véritables  crises  convul- 
sives,  qui  ne  vont  pas  jusqu'à  la  perte  de  connaissance,  mais 
qui  n'en  sont  pas  moins  significatives.  Elles  se  produisent  spon- 
tanément, à  des  intervalles  plus  ou  moins  éloignés.  On  peut 
aussi  les  provoquer,  il  suffit  pour  cela  d'examiner  le  malade, 
de  palper  son  membre,  qui  est  pourtant  anesthésie,  et  surtout 
de  l'étendre.  Dans  ces  conditions,  les  crises  arrivent  à  leur 
paroxysme  ;  elles  s'accompagnent  d'une  sensation  extrêmement 
pénible  d'angoisse,  qui  se  reflète  sur  son  visage,  tout  comme 
si  l'on  comprimait  une  zone  hystérogène. 

Elles  s'accompagnent  de  ce  gloussement  si  particulier,  qui 
est  dû  à  une  contraction  convulsive  des  muscles  du  larynx. 

Enfin,  au  niveau  des  premières  vertèbres  dorsales  gauches, 
existe  une  zone  limitée  d'hyperesthésie,  dont  l'excitation  pro- 
voque les  mêmes  phénomènes. 

Les  troubles  de  la  miction  ne  doivent  pas  vous  donner  le 
change;  le  malade,  de  temps  à  autre,  éprouve  de  la  difficulté 
pour  uriner,  mais  cela  est  dû,  évidemment,  à  une  contracture 
du  sphincter  de  la  vessie. 

Voilà  donc  un  ensemble  de  caractères  qui  concourent  à  nous 
suggérer  le  diagnostic  de  monoplégie  du  membre  inférieur 
gauche,  de  nature  hystérique. 

Je  ne  crois  pas  nécessaire  de  justifier  plus  amplement  ce 
diagnostic,  après  ce  que  je  vous  ai  dit  au  sujet  de  notre  pre- 
mier malade.  La  déviation  de  la  colonne  vertébrale  est  sim- 
plement une  conséquence  de  l'attitude  observée  par  X... 
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Avant  de  terminer,  je  désire  insister  sur  les  circonstances 
dans  lesquelles  est  survenue  la  monoplégie  hystérique.  L'hys- 
térie s'est  développée  à  la  suite  d'un  choc  traumatique;  elle 
s'est  localisée  sur  le  membre  inférieur  gauche,  parce  que  c'est 
ce  membre  qui  a  été  contusionné,  au  moment  de  la  chute  sur 
un  rail,  qui  a  été  le  point  de  départ  de  tous  les  accidents  :  la 
contusion  siégeait  au  niveau  du  grand  trochanter.  La  paralysie 
s'est  déclarée  immédiatement  après  cette  chute.  Vous  concevez 
bien  quelle  violente  émotion  a  dû  éprouver  ce  malheureux, 
lorsqu'il  s'est  vu  suspendu  par  le  bras,  à  la  portière  du  wagon 
d'un  train  rapide  en  marche,  avec  la  perspective  d'être  broyé 
sous  le  tunnel  qui  était  proche,  perspective  qui  l'a  décidé  à  se 
laisser  tomber  par  terre. 

Ces  faits  d'hystéro-traumatisme  sont  aujourd'hui  bien  connus, 
grâce  surtout  à  la  persévérance  que  Charcot  et  ses  élèves  ont 
mise  à  les  vulgariser.  11  a  fallu  du  temps  pour  en  arriver  là;  à 
l'étranger  surtout,  on  a  contesté  pendant  longtemps  l'exacti- 
tude de  l'interprétation  que  Charcot  leur  donnait.  Certains 
auteurs,  Oppenheim,  de  BerJin,  en  particulier,  englobaient 
tous  ces  cas  dans  la  névrose  traumatique.  Aujourd'hui,  l'accord 
est  bien  près  d'être  fait,  si  j'en  juge  par  les  documents  qui 
abondent  dans  la  littérature.  Je  ne  vous  citerai  à  cet  égard  que 
le  travail  de  F.  Alt,  communiqué  au  Collège  des  médecins  de 
Vienne,  en  1893.  Il  est  intitulé  :  Névrose  traumatique  ou  hystérie 
traumatique .  L'auteur  y  expose  d'abord  le  cas  de  son  malade, 
un  chauffeur  tombé  d'un  train,  à  la  suite  d'un  vertige.  11 
n'avait  pas  de  blessures  apparentes,  mais  seulement  une  contu- 
sion à  la  région  mammaire  droite.  Le  lendemain,  on  notait 
une  parésie  de  tout  le  côté  droit,  y  compris  la  face  (facial 
inférieur  et  facial  supérieur).  De  ce  même  côté,  on  constatait 
une  anesthésie  droite  pour  tous  les  modes  de  la  sensibilité, 
excepté  pour  la  sensation  de  pression,  qui  était  conservée,  et 
une  anosmie  du  même  côté;  un  rétrécissement  concentrique 
du  champ  visuel  ;  un  tremblement  léger  de  la  main  droite.  Le 
malade  présentait  le  signe  de  Romberg,  à  un  degré  très  pro- 
noncé; les  réflexes  rotuliens  étaient  très  exagérés,  mais  on  ne 
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réussissait  pas  à  provoquer  le  clonus  du  pied.  L'auteur  a  conclu 
à  l'existence  de  l'hystérie  traumatique.  Il  a  fait  observer  que  la 
description  des  soi-disant  névroses  traumatiques  se  rapporte, 
presque  toujours,  traits  pour  traits,  à  celle  de  l'hystérie,  anté- 
cédents héréditaires  compris.  Il  a  relevé  aussi  ce  fait,  que  son 
malade  avait  des  vertiges,  considérés  par  Striimpell  comme  des 
équivalents  atténués  de  l'attaque  d'hystérie,  opinion  que  Gharcot 
a  exprimée  le  premier,  il  y  a  bientôt  vingt  ans.  Higier,  Nonne, 
et  nombre  d'auteurs  étrangers,  ont  publié  des  faits  semblables. 


Pronostic.  —  Le  pronostic  du  cas  me  fournira  l'occasion 
de  vous  dire  quelques  mots  relativement  au  côté  médico-légal 
de  la  question.  Je  vous  répète  ce  que  je  vous  disais  à  propos 
de  l'autre  malade  :  Vhyslérie  mâle  est  souvent  tenace,  difficile 
à  guérir.  Dans  le  cas  actuel,  la  monoplégie  est  doublée  d'une 
atrophie  musculaire  véritablement  énorme.  L'affection  dure 
depuis  bientôt  deux  ans.  H...  pourra-t-il  guérir?  La  chose  est 
possible,  mais  douteuse.  J'ai  bien  peur,  dans  tous  les  cas,  que 
de  longs  mois  se  passent  avant  que  nous  n'obtenions  un  résul- 
tat satisfaisant. 

En  présence  d'un  cas  de  cette  nature,  je  vous  suppose  inter- 
rogés par  la  justice;  quelle  doit  être  votre  ligne  de  conduite?  Je 
vais  vous  l'indiquer  en  quelques  mots. 

Les  accidents  dont  je  viens  de  vous  entretenir  sont  essen- 
tiellement de  nature  psychologique.  Ils  n'en  constituent  pas 
moins  une  maladie  dans  le  sens  propre  du  mot,  et  une  maladie 
qui  occasionne  des  souffrances,  des  pertes,  des  ruines.  Quand 
il  envisage  les  choses  à  ce  point  de  vue,  le  médecin  est  donc 
conduit  à  appuyer  les  demandes  d'indemnité,  que  peuvent  for- 
muler les  victimes  de  la  névrose  traumatique. 

Mais  pour  se  maintenir  dans  les  limites  de  la  stricte  justice, 
il  faut  qu'il  tienne  compte  de  certaines  circonstances,  qui  res- 
treignent la  responsabilité  de  celui  ou  de  ceux  à  qui  incombe 
la  réparation  des  dommages  causés  par  l'accident.  En  fait  de 
circonstances  de  ce  genre,  il  y  a  d'abord  la  prédisposition  hysté- 
rique, plus  ou  moins  forte,  qui  entache  le  sujet,  qu'elle  soit 
héréditaire  ou  acquise. 


SUR     DEUX     CAS     D    HYSTÉRIE     MALE.  735 

Il  y  a  ensuite  à  considérer  le  rôle  plus  ou  moins  direct  de 
l'accident  dans  la  détermination  de  la  paralysie,  et  la  possibilité 
d'une  simulation  de  certaines  manifestations  de  la  névrose 
traumatique. 

Enfin,  il  y  a  lieu  de  tenir  compte  de  la  nature  des  phéno- 
mènes hystériques,  qui  comportent  un  pronostic  variable.  Ainsi 
le  pronostic  d'une  paralysie  est  plus  grave  que  le  pronostic  d'un 
état  neurasthénique.  En  effet,  les  paralysies  hystéro-trauma- 
tiques  sont  connues  pour  être  extrêmement  tenaces,  tandis  que 
la  neurasthénie  de  même  origine  guérit  souvent,  du  seul  fait 
de  la  réception  d'une  indemnité  un  peu  forte.  Une  paralysie 
complète,  avec  anesthésie,  est  plus  grave  qu'une  paralysie  sys- 
tématique. Un  malade  peut  avoir  conservé  l'entier  usage  de 
ses  membres  et  n'en  être  pas  moins  frappé  d'incapacité  de 
travail,  par  la  raison  qu'il  est  devenu  incapable  de  tout  effort 
tant  soit  peu  soutenu.  Gela  peut  tenir  au  développement  d'une 
dilatation  du  cœur,  dont  les  conséquences  se  manifesteront 
sous  l'influence  de  la  moindre  émotion,  de  la  moindre  fatigue. 
Enfin  il  ne  faut  pas  perdre  de  vue  que  la  névrose  traumatique 
confine  aux  psychoses,  et  qu'elle  peut  aboutir  à  un  état 
démentiel.  Somme  toute,  il  y  a  là  matière  à  des  appréciations 
très  délicates,  qui  peuvent  placer  le  médecin  dans  une  situa- 
tion très  perplexe.  En  ce  cas,  le  mieux,  à  mon  avis,  sera  de  vous 
inspirer  de  ce  principe,  que  le  médecin  a  surtout  pour  devoir 
de  défendre  l'intérêt  des  malades,  des  victimes,  dans  les  cir- 
constances que  j'envisage  \ 

1.  Six  semaines  plus  tard,  à  une  des  leçons  du  mardi,  le  malade  a  fait 
l'objet  d'une  nouvelle  présentation;  il  était  complètement  guéri.  11  marchait  faci- 
lement, sans  le  secours  d'une  canne  ;  il  avait  récupéré  toute  sa  force  musculaire. 
On  constatait  seulement  la  persistance  d'un  certain  degré  d'hypoesthésie  super- 
ficielle, au  niveau  du  membre  primitivement  paralysé.  Les  muscles  de  la  fesse 
et  de  la  cuisse  gauches  avaient  repris  leur  volume  normal. 

L'affirmation  donnée  au  malade,  une  première  fois  à  la  leçon,  et  renouvelée 
ensuite  chaque  jour,  dans  la  salle,  comme  quoi  il  n'avait  pas  de  lésion  orga- 
nique de  la  moelle,  des  exercices  méthodiques  de  gymnastique,  exécutés  sur 
commandement,  avec  le  membre  inférieur  gauche,  l'électrisation  de  ce  niembre 
avec  des  courants  faradiques  de  moyenne  intensité,  répétée  tous  les  deux  jours, 
ont  suffi  pour  obtenir  ce  résultat  thérapeutique. 
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qui  est  déviée  à  gauche.  —  Paralysie  complète  de  l'abducens  droit  ;  iné- 
galité de  dilatation  des  pupilles.  —  Engourdissement  de  la  main  et  de  la 
jambe  gauches.  —  Légère  hémiplégie  motrice  gauche.  État  présent  :  la 
paralysie  faciale  droite  est  devenue  totale  ;  elle  se  double  d'une  atrophie 
des  muscles  paralysés.  —  Hémiatrophie  très  prononcée  de  la  moitié  droite 
de  la  langue  ;  abolition  de  la  sensibilité  gustative,  à  droite.  —  L'hémiplégie 
gauche  a  progressé;  elle  s'accompagne  d'une  légère  atrophie  des  muscles; 
exagération  des  réflexes  tendineux.  —  R.  D.  dans  les  muscles  innervés 
par  le  facial  droit. 

Diagnostic.  —  Résumé  de  l'histoire  clinique.  —  H  s'agit  d'un  cas  de  paralysie 
alterne.  —  L'hystérie  n'est  pas  en  cause.  —  H  y  a  donc  lieu  de  s'arrêter  à 
l'hypothèse  d'une  lésion  bulbo-protubérantielle.  —  Conditions  topogra- 
phiques que  doit  réaliser  la  lésion.  —  Arguments  qui  militent  en  faveur 
d'une  lésion  nucléaire.  —  Un  foyer  unique  ne  saurait  rendre  compte  de 
tous  les  symptômes  présentés  par  le  malade.  —  L'hypothèse  de  deux 
foyers,  l'un  protubérantiel,  l'autre  bulbaire,  s'impose  ;  elle  est  à  même 
d'expliquer  toutes  les  circonstances  cliniques  du  cas.  —  Les  deux  foyers 
sont  vraisemblablement  représentés  par  des  tumeurs.  —  Les  antécédents 
familiaux  et  personnels  du  malade,  l'évolution  des  accidents  sont  de  nature 
à  faire  soupçonner  une  origine  tuberculeuse  à  ces  tumeurs. 

Pronostic  et  traitement.  —  Gravité  du  pronostic.  —  Impuissance  thérapeu- 
tique. —  Le  siège  présumé  des  lésions  doit  faire  écarter  toute  tentative 
d'intervention  chirurgicale.  —  Considérations  sur  le  mécanisme  pathogé- 
nique  de  la  paralysie  des  mouvements  de  latéralité  des  yeux 163 

XI 
SUR    UN    CAS    DE    VERTIGE    AURICULAIRE 

Sommaire.  —  Ce  qu'on  entend  par  syndrome  cérébelleux;  ce  syndrome  peut 
être  d'origine  réflexe,  il  peut  avoir  son  point  de  départ  dans  une  irritation 
de  l'oreille. 

Exemple  clinique .  —  Antécédents  pathologiques.  —  Début  par  des  vomis- 
sements, par  une  attaque  de  vertige  et  par  de  violents  maux  de  tête  ;  per- 
sistance du  vertige  et  des  bourdonnements  d'oreille.  —  Titubation  avec 
tendance  à  tomber  à  droite.  —  Résultats  d'un  premier  examen;  prédomi- 
nance de  la  titubation  et  du  vertige.  —  Caractères  de  la  démarche.  —  Asthé- 
nie musculaire  généralisée.  Ataxie  statique;  exagération  des  réflexes  ten- 
dineux. —  Nystagmus;  mydriase  à  gauche.  —  Catarrhe  de  la  caisse  du 
tympan,  avec  obstruction  tubaire  à  gauche. 

Diagnostic.  —  Résumé  de  l'histoire  clinique.  —  La  première  hypothèse  à 
examiner  est  celle  d'une  affection  du  cervelet.  —  Raisons  pour  lesquelles 
il  ne  saurait  être  question  d'une  tumeur.  —  L'hypothèse  d'une  hémorra- 
gie ou  d'un  ramollissement  du  lobe  moyen  du  cervelet  est  à  prendre  en 
sérieuse  considération.  —  Les  plus  fortes  présomptions  sont  en  faveur 
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d'une  origine  auriculaire  des  accidents  présentés  par  le  malade  ;  descrip- 
tion du  vertige  ab  aure  Isesa.  —  Cette  description  se  rapporte  bien  à  la 
sympt&matologie  du  cas  actuel  ;  lésions  auriculaires  présentées  par  le 
malade.  —  Le  malade  est  un  artério-scléreux,  en  état  d'anhélation  conti- 
nue; la  participation  possible  d'une  toxhémie  urinaire  à  la  production 
des  accidents  vertigineux  est  à  prendre  en  considération.  —  Conclu- 
sion :  il  s'agit  d'un  cas  de  vertige  ah  mire  [laesa.  dû  à  la  fois  à  une  com- 
pression du  labyrinthe  et  à  une  toxhémie  urémique. 

Pathogénie.  —  Considérations  générales  sur  l'anatomie  de  l'appareil  auditif 
—  Dualité  d'origine  du  nerf  auditif  à  sa  périphérie.  —  Le  cervelet  commu- 
nique avec  l'organe  de  l'ouïe  par  l'intermédiaire  d'une  voie  centripète  ;  on 
s'explique  ainsi  qu'une  lésion  labyrinthique  puisse  produire  des  troubles 
de  la  coordination  et  de  l'équilibration.  —  Application  de  ces  données  à 
l'exemple  clinique  présenté. 

Pronostic  et  traitement. —  Dans  l'hypothèse  d'un  vertige  auriculaire,  le  pro- 
nostic est  relativement  favorable.  —  Dans  le  cas  actuel,  il  est  aggravé  par 
l'existence  de  lésions  vasculaires  ^généralisées,  dont  dépendent  en  partie 
les  accidents  vertigineux,  et  qui  menacent  directement  l'existence  du  ma- 
lade. —  Le  traitement  doit  tendre  d'abord  à  remédier  aux  conséquences 
de  ces  lésions  vasculaires.  —  Traitement  de  la  lésion  auriculaire 184 

XII 

TUMEUR    DE    LA    ZONE    ROLANDIQUE 

VERTIGE  AURICULAIRE    —    PARALYSIE    ALTERNE 

PAR    TUMEUR    B  U  L  BO-P  ROT  U  BÉ  R  ANTI  E  LLEJ 

PUÉSEXT ATIOXS  DE  PIÈCES  ANATOMIQUES 

Sommaire.  —  L  —  Récapitulation  de  l'histoire  clinique  du  cas  qui  a  fait  l'objet 
de  la  leçon  II.  —  L'autopsie  a  confirmé  l'exactitude  du  diagnostic  porté 
du  vivant  de  la  malade  :  tumeur  de  la  zone  rolandique  droite. 

IL  —  Résumé  de  l'observation  du  malade  c{ui  avait  fait  l'objet  de  la  précé- 
dente leçon.  —  Raisons  pour  lesquelles  on  avait  porté  le  diagnostic  de 
vertige  at)  aure  lœsa.  —  Le  malade  a  succombé  à  une  rupture  du  cœur, 
éventualité  prévue.  —  L'exactitude  du  diagnostic  a  été  vérifiée  par 
l'autopsie. 

III.  —  Récapitulation  des  principaux  traits  de  l'observation  du  malade  qui  a 
fait  l'objet  de  la  leçon  IX.  —  Le  malade  a  succombé  à  une  congestion  pul- 
monaire de  la  base  gauche.  —  Examen  de  l'encéphale  à  l'état  frais  : 
Gcmstatation  d'une  tumeur  qui  occupe  le  segment  inférieur  de  la  protu- 
bérance. —  Examen  après  durcissement  :  Les  résultats  de  cet  examen 
démontrent  que  la  tumeur  est  constituée  par  un  tubercule  solitaire.  — 
Topographie  de  la  tumeur.  —  Dégénérations  secondaires;  leur  interpré- 
tation. —  Superposition  des  symptômes  et  des  lésions  ;  les  résultats  de 
l'examen  post  mortein  concordent  avec  le  diagnostic  porté  du  vivant  du 
malade. 

Note  additionnelle  :  Résultats  de  l'examen  à  l'état  frais  des  centres  nerveux 
de  la  malade  qui  a  fait  l'objet  de  la  leçon  VI 204 
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Sommaire.  —  Objet  de  la  leçon  et  de  celle  qui  va  suivre.  —  Fréquence  relative 
des  différentes  variétés  de  tumeurs  intracrâniennes  ;  ses  rapports  avec  le 
pronostic  et  le  traitement.  —  Siège  d'élection  des  différentes  variétés  de 
tumeurs  de  l'encéphale.  —  Circonstances  propres  à  faire  soupçonner  l'exis- 
tence d'une  tumeur  tuberculeuse,  ou  d'une  tumeur  syphiliticiue,  d'une 
tumeur  maligne,  parasitaire,  anévrysmale.  —  Éléments  symptomatiques 
du  diagnostic  des  tumeurs  cérébrales  ;  ils  sont  de  deux  ordres  :  les  uns 
sont  en  rapport  avec  une  compression  générale  du  contenu  de  la  boîte 
crânienne  ;  les  autres  sont  des  symptômes  locaux.  —  Symptômes  de  la 
première  catégorie  :  Céphalalgie  ;  ses  caractères.  —  Vomissements,  leur 
nature.  —  ConAoïlsions  ;  elles  sont  de  deux  espèces.  —  Torpeur  intellec- 
tuelle. —  Modifications  du  pouls  et  de  la  respiration.  —  Stase  papillaire; 
son  extrême  fréquence  dans  les  cas  de  tumeurs  intracrâniennes  ;  son 
mécanisme  pathogénique 231 

XIV 

DIAGNOSTIC    DES    TUMEURS     CÉRÉBRALES 

(diagnostic  topo  graphique) 

Sommaire.  —  Portée  de  l'étude  qui  va  faire  l'objet  de  cette  leçon. 

A.  Lobe  frontal.  —  Tumeurs  de  la  partie  antérieure  du  lobe  frontal  :  X^n  a 
prétendu  rattacher  cette  portion  de  l'encéphale  aux  zones  dites  muettes. 

—  Les  tumeurs  de  cette  région  donnent  habituellement  lieu  à  des  désordres 
démentiels.  —  Ces  désordres  peuvent  revêtir  un  cachet  particulier.  — 
Tumeurs  de  la  zone  rolandique  :  Elles  se  traduisent  presque  toujours  par 
des  symptômes  de  localisation  très  nets.  —  Signification  fonctionnelle  et 
topographie  de  la  zone  rolandique.  —  Symptomatologie  des  tumeurs  de 
la  zone  en  cpiestion.  —  Premier  exemple  cliniciue.  —  Deuxième  exemple 
clinique.  —  Troisième  exemple  clinique.  —  Caractères  exceptionnels  que 
peuvent  présenter  les  convulsions  partielles.  —  Tumeurs  de  la  troisième 
circonvolution  du  lobe  frontal  gauche  :  Elles  se  traduisent  par  l'aphasie 
motrice;  extension  de  sens,  donnée  au  terme  d'aphasie.  —  L'échange  des 
idées  se  fait  par  deux  voies,  par  voie  de  transmission  et  par  voie  de  per- 
ception. —  Corrélativement  [on  a  distingué  une  aphasie  de  transmission 
et  une  aphasie  de  perception,  comprenant  chacune   plusieurs  variétés. 

—  Tableau  synoptique  des  principales  variétés  d'aphasie.  —  Comment  se 
présente  l'aphasie  symptomatique  d'une  tumeur  du  pied  de  la  troisième 
circonvolution  frontale  gauche.  —  Tumeurs  de  la  deuxième  circonvolution 
frontale  gaucJie  :  On  leur  a  attribué  comme  manifestation  spécifique 
l'agraphie.  —  Cette  localisation  est  aujourd'hui  contestée 247 
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Sommaire.  —  A.  Lobe  pariétal.  —  Tumeurs  du  lobe  pariétal  :  Énumération 
des  symptômes  spécifiques  qu'on  leur  a  attribués  :  a.  Alexie ;  elle  parait 
plutôt  dépendre  de  certaines  lésions  du  lobe  occipital  gauche.  —  b.Agra- 
phie;  on  lui  a  contesté  une  existence  autonome.  —  c.  Troubles  du  sens 
musculaire  ;  comme  quoi  les  centres  de  la  sensibilité  musculaire  doivent 
être  situés  en  partie  dans  l'aire  du  lobe  pariétal.  —  d.  Pfosis  cortical.  Le 
ptosis  a  été  observé  dans  des  cas  de  lésion  en  foyer  de  la  partie  antérieure 
de  la  deuxième  circonvolution  pariétale  ;  cette  localisation  a  été  contestée. 

C.  Lobe  temporal.  —  Tumeurs  du  lobe  temporal:  Quand  elles  intéressent  le 
lobe  temporal  de  l'un  ou  l'autre  côté,  elles  donnent  lieu  au  phénomène 
de  la  surdité  de  l'âme  ;  exemple  clinique.  —  Tumeurs  du  lobe  temporal 
gauche:  Elles  donnent  lieu  à  la  surdité  verbale  et  à  la  paraphasie  ;  exemples 
cliniques.  —  Ces  manifestations  font  défaut  chez  les  gauchers. 

D.  Lobe  occipital.  —  Tumeurs  du  lobe  occipital  gauche  :  Elles  donnent  lieu 
à  la  cécité  verbale.  —  Ce  qu'il  faut  entendre  par  ces  mots.  —  Localisation 
précise  de  la  cécité  verbale.  —  Tumeurs  de  l'un  quelconque  des  deux  lobes 
occipitaux  :  Une  tumeur  unilatérale  peut  donner  lieu  à  une  hémianopsie 
homonyme.. —  Localisation  de  l'hémianopsie  homonyme  d'origine  cen- 
trale. —  Ce  qu'il  faut  entendre  par  cécité  corticale.  —  Relations  de  la 
cécité  corticale  et  de  la  cécité  de  l'âme.  —  Topographie  des  lésions  qui 
donnent  lieu  à  la  cécité  de  l'âme.  —  Tumeurs  situées  à  la  limite  commune 
du  lobe  occipital  et  du  lobe  temporal  gauches  :  Elles  donnent  lieu  au 
phénomène  de  l'aphasie  optique. 

Tumeurs  du  corps  calleux  :  Dans  certains  cas,  elles  peuvent  être  diagnostiquées 
avec  une  assez  grande  rigueur.  —  Éléments  de  ce  diagnostic  topogra- 
phique  266 

XVI 

DIAGNOSTIC    DES    TUMEURS    C  É  R  ÉB  R  A  LES  (SznVe.) 

(diagnostic    ïo PO  graphique) 

Sommaire.  —  Tumeurs  de  la  base  :  Leur  symptomatologie  est  dominée  par  un 
double  caractère.  —  Leur  diagnostic  régional  rigoureux  est  subordonné  à 
une  connaissance  exacte  des  rapports  de  nerfs  crâniens,  à  la  base  de 
l'encéphale.  —  Comme  quoi  la  constatation  des  troubles  visuels  n'a  pas 
de  valeur  localisatrice  par  elle-même.  —  Rapports  des  nerfs  crâniens  dans 
le  tiers  antérieur  de  la  base.  —  Rapports  des  nerfs  moteurs  de  l'œil,  du 
trijumeau  et  du  facial  :  fréquence  des  paralysies  associées  de  ces  diffé- 
rents nerfs.  —  Rapports  du  facial  et  de  l'auditif;  association  habituelle 
de  troubles  auditifs  à  la  paralysie  faciale  en  rapport  avec  une  tumeur  de 
la  base.  —  Rapports  anatomicpies  du  pneumogastrique,  du  glosso-pharyn- 
gien  et  du  grand  hypoglosse  ;  déductions  cliniques.  —  Rapports  de  la  base 
du  crâne  avec  la  voie  motrice  pyramidale  et  avec  le  cervelet;  déductions. 
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—  Principaux  syndromes  qu'on  observe  dans  les  cas  de  tumeurs  de  la 
base  :  1°  tumeurs  occupant  le  tiers  antérieur;  2°  tumeurs  comprises  dans 
l'aire  limitée  en  avant  par  la  pointe  de  chaque  lobe  temporo-occipital,  en 
arrière  par  la  limite  antérieure  de  la  protubérance  ;  3°  tumeurs  situées  au 
voisinage  de  la  protubérance  ;  4°  tumeurs  situées  en  arrière  du  bord  pos- 
térieur de  la  protubérance.  —  Exemple  d'une  tumeur  ayant  envahi  pro- 
gressivement toute  l'aire  de  la  base  de  l'encéphale.  —  L'étude  du  dia- 
gnostic des  tumeurs  profondes  de  l'encéphale  a  été  réservée  à  dessein.   .     289 

XVII 

DE    L'INTERVENTION    CHIRURGICALE 
TANS    LES    CAS    DE    TUMEURS    SOLIDES    DE     L'ENCÉPHALE 

Sommaire.  —  Nécessité  d'une  expérience  personnelle  pour  juger  la  valeur 
des  interventions  opératoires  tentées  dans  des  cas  de  tumeur  de  l'encé- 
phale. —  Questions  préalables  à  résoudre  par  le  médecin. 

I.  Conduite  à  tenir  quand  la  tumeur  est  accessible,  peut-être  extirpable.  Un 

premier  temps  comprend  une  résection  osseuse.  —  Le  second  temps  peut 
mettre  le  chirurgien  en  présence  de  trois  occurrences  différentes  :  Aj  La 
tumeur  est  encapsulée  ;  les  tumeurs  de  cette  catégorie,  très  rares,  sont  le 
triomphe  de  la  chirurgie  des  tumeurs  encéphaliques.  —  B)  La  tumeur  est 
diffuse,  et  plus  ou  moins  maligne  ;  alors  son  ablation  totale  est  le  plus 
souvent  impossible.  —  C)  La  tumeur  reste  introuvable. 

II.  Tumeurs  diagnostiquées  comme  non  susceptibles  d'une  exérèse;  ce  sont 
de  beaucoup  les  plus  fréquentes.  —  Dans  ces  cas-là,  l'intervention  chi- 
rurgicale, en  opérant  la  décompression  de  l'encéphale,  peut  encore  pro- 
curer du  soulagement.  —  Ce  résultat  peut  être  poursuivi  à  l'aide  de  deux 
méthodes  différentes  :  La  méthode  évacuatrice,  ponction  ventriculaire  ou 
ponction  vertébrale  ;  elle  n'offre  pas,  dans  les  cas  de  tumeurs  encéphaliques, 
la  valeur  cpi'on  supposait.  —  A)  Dans  les  tumeurs  du  cerveau  proprement 
dit,  elle  ne  répond  à  aucune  indication  anatomique  précise.  —  B)  Dans 
les  tumeurs  du  cervelet,  elle  apparaît  comme  une  méthode  palliative  tout 
à  fait  rationnelle,  mais  elle  est  contre-indiquée  en  raison  de  sa  gravité 
opératoire.  —  La  résection  crânienne  est  à  la  fois  plus  efficace  et  moins 
dangereuse.  —  Elle  comporte  deux  techniques  différentes,  la  résection 
crânio-durale  et  la  résection  crânienne,  cette  dernière  plus  simple,  moins 
dangereuse,  plus  efficace.  —  Arguments  à  l'appui  de  ces  assertions  : 
observations  personnelles  de  l'auteur.  —  Conclusions 311 

XVITI 
LA     MALADIE    DE    FRIEDREICH 

FORME     INTÉGRALE     ET     FORMES     FRUSTES 

Sommaire.  —  La  maladie  de  Friedreich  est  une  maladie  essentiellement  fami- 
liale :  elle  comprend  une  forme  intégrale,  des  formes  frustes  et  des 
formes  hybrides. 

Forme  intégrale.  —  Premier  exemple  clinique  :  Antécédents  héréditaires  et 
personnels.  —  Début  de  la  maladie  par  des  désordres   de  la  marche; 
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ataxie  statique  ;  conservation  des  réflexes  ;  embarras  de  la  parole  ;  nystag- 
mus.  —  Troubles  subjectifs  de  la  sensibilité.  —  Épaississement  du  tissu 
cellulaire  en  certaines  régions.  —  Cyphose  dorsale.  —  Déformation  du 
pied.  —  Résumé.  —  Deuxième  exemple  clinique:  Il  concerne  la  sœur  du 
précédent  malade.  —  L'analogie  des  sjanptômes  est  très  grande  dans  les 
deux  cas. 

Diagnostic.  —  Il  s'agit  de  deux  cas  typiques  de  maladie  de  Friedreich.  — 
Trois  ordres  de  symptômes  dominent  l'expression  clinique  de  la  forme 
intégrale  de  cette  maladie. 

A.  Désordres  du  mouvement,  de  la  statique  et  de  la  réflectivité.  —  Les  désordres 

de  la  marche  constituent  habituellement  la  première  manifestation  en 
date;  démarche  tabéto-cérébelleuse.  —  Troubles  de  la  préhension.  — 
Secousses  choréiformes.  —  Tremblement  intentionnel.  —  Ataxie  statique. 

—  L'abolition  du  réflexe  rotulien  est  à  peu  près  constante  ;  d'autres  réflexes 
tendineux  peuvent  être  abolis  ;  l'intégrité  des  réflexes  cutanés  est  de 
règle. 

B.  Phénomènes  bulbaires  :  a,  Embarras  de  la  parole;  c'est  également  une 
manifestation  précoce,  qui  ne  manque  presque  jamais.  —  Ses  caractères. 

—  b,  Nystagmus  ;'  habituellement  il  est  dynamique,  bilatéral  et  trans- 
versal. —  Quelquefois  certaines  précautions  sont  à  prendre  pour  le  dépis- 
ter.—  Le  nystagmus  est  l'unique  manifestation  oculaire,  dans  la  maladie 
de  Friedreich. 

G.  Déformation  de  la  colonne  vertébrale  et  des  pieds.  —  La  déformation 
de  la  colonne  vertébrale  est  encore  une  manifestation  précoce,  et  à  peu 
près  constante.  —  Elle  consiste  ordinairement  dans  une  scoliose  du  seg- 
ment dorsal.  —  La  déformation  des  pieds  ne  manque  presque  jamais  ;  ses 
caractères. 

D.  Troubles  de  l'innervation  sécrétoire  et  vaso-motrice.  —  Ils  sont  incon- 
stants. —  Leur  énumération. 

E.  Troubles  de  la  sensibilité.  —  Certains  troubles  de  la  sensibilité  subjective 
sont  habituels  ;  leurs  caractères.  — Les  troubles  de  la  sensibilité  objective 
sont  rares  et  n'existent  que  sous  une  forme  ébauchée.  —  On  observe 
également  de  l'anesthésie  articulaire. 

F.  Troubles  de  l'appareil  urinaire.  —  L'incontinence  d'urine  est  assez  fré- 
quente ;  elle  peut  se  montrer  en  tant  que  manifestation  précoce 329 

XIX 
LA    MALADIE    DE    FR  I  E  DR  E  I  C  H  (Sî«7e.) 

FORME  INTÉGRALE  ET  FORMES  FRUSTES 

Sommaire.  —  L'étude  de  la  forme  intégrale  de  la  maladie  de  Friedreich  va 
être  complétée  par  celle  des  principales  formes  frustes. 

Formes  frustes.  —  Premier  exemple  clinique.  —  Il  est  remarquable  par 
l'absence  du  nj^stagmus  et  l'absence  du  pied  bot.  —  Les  troubles  du  mou- 
vement, de  la  statique,  de  la  réflectivité,  de  la  sensibilité,  de  la  parole, 
des  fonctions  urinaires,  constituent  un  ensemble  symptomatique  qui 
justifie  le  diagnostic  de  maladie  de  Friedreich.  —  Deuxième  exemple  cli- 
nique. —  Il  est  remarquable  par  l'absence  du  nystagmus  et  l'absence  de 


TAHLE     DES     JJATIÈUES.  T49 

Pages 

pied  bot,  par  l'existence  d'une  diplopie  et  d'une  hyperesthésie  cutanée. 

—  Troisième  exemple  clinique.  —  Il  se  distignue  par  l'absence  de  scoliose. 

—  Quatrième  exemple  clinique.  —  Il  se  distingue  par  l'absence  de  l'embarras 
de  la  parole,  et  par  l'adjonction  du  signe  d'ArgylI  auxmanifestations  propres 
de  la  maladie  de  Friedreich.  —  Antécédents  héréditaires  :  le  malade  est  ûls 
d'un  paralytique  général.  —  Antécédents  personnels.  —  Évolution  de  la 
maladie  :  contamination  syphilitique  intercurrente.  —  État  actuel.  —  Ce 
qu'il  faut  entendre  par  formes  insolites  de  la  maladie  de  Friedreich.  — 
Cette  affection  a  des  traits  communs  avec  le  tabès  dorsal,  la  sclérose  en 
plaques  et  l'ataxie  cérébelleuse. 

Diagnostic  différentiel.  —  A.  Tabès  dorsalis.  —  Les  traits  communs  se  rédui- 
sent à  l'incoordination  motrice,  à  l'abolition  du  phénomène  du  genou, 
aux  douleurs  fulgurantes  ;  le  tabès  vrai  débute  rarement  par  l'incoor- 
dination motrice.  —  Tableau  des  principaux  caractères  différentiels.  — 
B.  Sclérose  en  plaques.  —  Les  manifestations  communes  sont  représentées 
par  l'embarras  de  la  parole,  le  nystagmus  et  le  tremblement  intentionnel. 

—  Tableau  des  caractères  différentiels.  —  C.  Afaxie  cérébelleuse.  —  Ce 
n'est  pas  une  maladie,  c'est  un  symptôme  de  certaines  lésions  cérébel- 
leuses. —  Elle  diffère  essentiellement  de  l'ataxie  du  tabès.  —  Elle  n'est  pas 
influencée  par  l'occlusion  des  yeux.  —  Elle  épargne  le  plus  souvent  les 
membres  inférieurs.  —  Elle  s'accompagne  d'autres  manifestations  céré- 
belleuses. 

Pronostic  et  Traitement.  —  Le  pronostic  quoacl  vitam  n'est  pas  grave;  la 
maladie  est  incurable.  —  Le  traitement  est  purement  symptomatique  ;  la 
suspension  a  donné  de  bons  résultats 346 

XX 
TABES    JUVÉNILE    ET    TABES    HÉRÉDITAIRE 

Sommaire.  —  Exemple  d'une  curieuse  coïncidence  pathologique  chez  le  père 
et  le  fils  ;  relations  nosographiques  du  tabès  dorsal  et  de  la  maladie  de 
Friedreich. 

I.  Histoire  clinique  du  père  :  antécédents  familiaux.  —  Début  de  la  maladie 
actuelle  par  une  paralysie  de  la  VI"  paire  et  par  des  attaques  de  mono- 
plégie  du  bras  gauche.  —  Plus  tard,  hémiplégie  gauche  complète.  —  État 
du  malade  au  moment  où  il  a  été  examiné  à  la  Salpétrière. 

IL  Histoire  clinique  du  fils  :  antécédents  personnels.  —  Début  de  la  maladie 
actuelle,  à  l'âge  de  13  ans,  par  des  désordres  du  mouvement  aux  membres 
inférieurs.  —  Perte  de  la  notion  du  contact  des  objets.  —  Sensation 
anormale  dans  les  pieds.  —  Scoliose   dorsale.  —    Démarche  titubante. 

—  Ataxie  aux  membres  supérieurs.  —  L'occlusion  des  yeux  augmente  les 
désordres  du  mouvement.  —  Troubles  de  la  sensibilité  articulaire.  — 
Troubles  de  la  sensibilité  superficielle.  —  Abolition  des  réflexes  tendineux. 

—  Secousses  nystagmiformes  ;  abolition  d'une  partie  des  réflexes  pupil- 
laires.  —  Débilité  mentale.  —  État  actuel  :  aux  symptômes  précédents 
s'est  associée  une  amblyopie  qui  a  dégénéré  en  amaurose  ;  altérations  du 
fond  de  l'œil,  identiques  à  celles  qu'on  observe  dans  les  cas  de  tabès.  — 
Récapitulation  de  l'histoire  clinique  des  deux  malades. 

Diagnostic.  —  Le  cas  du  père  ne  prête  à  aucune  hésitation  ;  il  s'agit  d'un  cas 
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de  tabès  dorsal  classique.  —  Le  cas  du  fils  soulève  de  grandes  difficultés 
de  diao'nostic.  —  D'abord  on  avait  pu  croire  à  un  cas  de  tabès  héréditaire. 

11  s'ao-it  d'un  cas  hybride,  qui  emprunte  ses  traits  à  la  fois  au  tabès 

dorsal  et  à  la  maladie  de  Friedreich 366 

XXI 
TABES    JUVÉNILE  ET    TABES    H  ÉR  É  D  IT  A  I  R  E  (Si«7e.) 

Sommaire.  —  Double  question  à  examiner  :  L'une  concerne  les  relations  éven- 
tuelles des  deux  cas  pathologiques  dont  il  a  été  question  dans  la  précé- 
dente leçon.  —  La  seconde  se  rapporte  à  l'histoire  clinique  du  tabès  infan- 
tile et  juvénile. 

Tabès  juvénile  et  infantile.  —  Il  est  extrêmement  rare  que  le  tabès  dorsal 
se  développe  chez  des  enfants  et  des  adolescents.  —  Examen  criticpie  des 
faits:  cas  de  Kellog,  d'Althaus,  de  Freyer.  —  Cas  de  Gombault  et  Mallet. 

Cas  authentiques  de  tabès  juvénile  publiés  par  Leyden,  par  Remak, 

par  Mendel.  —  Le  début  par  l'amblyopie  est  fréquent,  mais  non  constant  ; 
preuves  cliniques. 

Conclusions.  —  Le  tabès  juvénile  est  très  rare.  —  Son  expression  clinique  ne 
diffère  pas  de  celle  du  tabès  de  l'adulte.  —  Le  cas  du  jeune  malade  qui  a 
fait  l'objet  de  la  précédente  leçon  n'a  rien  à  voir  avec  le  tabès  juvénile. 

Rôle  de  l'hérédité  dans  le  développement  du  tabès.  —  Il  a  été  représenté  comme 
nul,  par  la  plupart  des  auteurs;  preuves.  —  Il  est  extrêmement  rare  que 
le  tabès  se  rencontre  chez  des  sujets  dont  l'un  des  ascendants  a  été  atteint 
de  la  même  maladie.  —  Conclusions 383 

XXII 
SUR   CINQ   CAS   D'ATROPHIE   HÉRÉDITAIRE    DE    LA    PAPILLE 

Sommaire.  —  Objet  de  cette  leçon.  Étude  d'une  affection  héréditaire  et  fami- 
liale, caractérisée  par  une  cécité  partielle,  centrale,  en  rapport  avec  une 
atrophie  du  nerf  optique. 

Premier  exemple  clinique.  —  Circonstances  familiales  du  cas  ;  arbre  généa- 
logique. —  Début  des  accidents  par  un  accès  d'amblyopie.  —  Évolution 
subséquente.  —  Caractères  ophtalmoscopiques.  —  Résultats  de  l'examen 
périoptométrique.  —  Tuméfaction  circonscrite  intercurrente  de  la  paroi 
crânienne.  —  Résumé.  —Impossibilité  de  distinguer  l'atrophie  héréditaire 
du  nerf  optique  de  l'atrophie  tabétique,  d'après  les  seuls  résultats  de  l'exa- 
men ophtalmoscopique. 

Deuxième  exemple  clinique.  —  Circonstances  familiales  du  cas  ;  syphilis  antécé- 
dente. —  Début  subit  par  de  l'amblyopie;  maux  de  tête.  —  Diminution 
rapide  de  l'acuité  visuelle.  —  Amélioration  ultérieure  de  la  vue  ;  nyctalopie. 
—  Résultats  de  l'examen  ophtalmoscopique  et  de  l'examen  périoptomé- 
trique. —  Exagération  du  réflexe  rotulien  à  droite. 

Troisième  exemple  clinique.  —  Circonstances  familiales  du  cas.  —  Début  par 
une  diminution  subite  de  l'acuité  visuelle;  amblyopie  ;  maux  de  tête.  — 
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Amélioration  subséquente  de  la  vue.  —  Résultats  de  l'examen  opthal- 
moscopique  et  de  l'examen  périoptométrique. 

Quatrième  exemple  clinique.  —  Il  se  rapporte,  ainsi  que  le  suivant,  à  un 
autre  groupe  familial;  arbre  généalogique.  —  Début  par  un  trouble  subit 
de  la  vue;  diminution  graduelle  de  l'acuité  visuelle  ;  recrudescence,  à  la 
suite  de  maux  de  tête.  —  Résultats  dissemblables  de  deux  examens  ophtal- 
moscopiques  et  périoptométriques,  pratiqués  à  quelques  mois  de  distance. 

Cinquième  exemple  clinique.  —  Début  par  la  perte  transitoii'e  de  la  faculté 
de  lire.  —  Alternatives  de  vision  claire  et  d'amblyopie;  maux  de  tête 
violents.  —  Plus  tard,  cécité.  —  Le  malade  présente  en  outre  les  sym- 
ptômes de  la  maladie  de  Parkinson.  —  Résultats  de  l'examen  du  fond  de 
l'œil 399 


XXJII 

SUR    CINQ    CAS    D'ATROPHIE    HÉRÉDITAIRE 
DE   LA  PAPILLE    [Suile.) 

Sommaire.  —  Histoire  de  l'atrophie  héréditaire  du  nerf  optique.  Travaux  de 
Leber,  de  Prouff,  d'Alexander,  etc.  —  Transmissibilité  de  l'affection  par 
voie  d'hérédité  directe.  —  Les  faits  publiés  sous  le  titre  d'atrophie  hérédi- 
taire du  nerf  optique  ou  de  la  papille  se  rapportent  à  deux  catégories  dis- 
tinctes; seuls  ceux  où  la  participation  de  l'élément  vasculaire  est  d'im- 
portance secondaire,  rentrent  dans  le  sujet  traité.  —  Tableau  général  de 
l'affection.  —  Contraste  entre  l'évolution  des  altérations  du  fond  de  l'œil 
et  l'évolution  des  troubles  subjectifs;  son  importance. 

Diagnostic  différentieL  —  a,  avec  l'atrophie  tabétique  du  nerf  optique.  —  b, 
avec  les  amblyopies  toxiques,  nicotinique,  alcoolique. 

Pathogénie.  —  Origine  réelle  du  nerf  optique.  —  Le  développement  de  l'atro- 
phie héréditaire  du  nerf  optique  ne  peut  s'expliquer  ni  par  l'interven- 
tion du  traumatisme,  ni  comme  conséquence  d'une  névrite  rétro-bulbaire. 
—  On  ne  peut  pas  non  plus  l'expliquer  par  une  périostite  localisée.  — 
Théorie  de  MM.  Kœnig  et  Ricklin  :  elle  fait  intervenir  un  vice  de  dévelop- 
pement du  sphénoïde,  avec  malforination  du  trou  optique.  —  Le  nerf 
optique  est  de  tous  les  nerfs  celui  ciui  achève  en  dernier  lieu  sa  myéli- 
nisation. 

Étiologie.  —  Rôle  de  l'hérédité.  —  Le  rôle  des  infections,  et  en  particulier 
de  la  syphilis  paraît  être  nul.  —  On  en  peut  dire  autant  des  intoxica- 
tions. —  L'affection  est  plus  fréquente  chez  les  sujets  du  sexe  masculin. 

Pronostic  et  traitement.  —  L'atrophie  héréditaire  du  nerf  optique  est  une  affec- 
tion incurable.  —  Il  est  rare  qu'elle  poursuive  une  marche  progressive.  — 
Les  troubles  visuels  se  réduisent  à  une  cécité  centrale.  —  A  la  longue,  la 
vision  est  susceptible  de  s'améliorer.  —  Le  traitement  doit  avoir  pour 
objectif  [d'accroître  l'excitabilité  des  parties  périphériques  de  la  rétine. 
L'emploi  des  révulsifs  est  indiqué  dans  certaines  circonstances 420 
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Sommaire.  —  Objet  de  la  leçon  :  étude  d'un  cas  de  rigidité  spasmodique  limi- 
tée aux  membres  inférieurs.  —  Antécédents  familiaux  et  personnels  de  la 
malade  ;  la  naissance  avant  terme,  en  état  d'asphyxie  apparente,  est  à 
retenir.  —  Le  début  de  la  maladie  remonte  à  la  première  enfance  ;  évo- 
lution subséquente.  —  État  actuel  :  aspect  des  membres  inférieurs.  — 
Attitude  ;  troubles  du  mouvement  ;  démarche.  —  Troubles  de  la  sensibi- 
lité. —  Troubles  des  fonctions  vésico-rectales.  —  Résumé  de  l'histoire 
clinique. 

Diagnostic.  —  Le  diagnostic  clinique  du  cas  ne  prête  à  aucune  difficulté  ; 
c'est  la  maladie  de  Little  qui  est  en  cause.  —  Historique  et  tableau  géné- 
ral de  cette  maladie.  —  Le  diagnostic  anatomique  du  cas  soulève  un 
problème  insoluble;  la  preuve  en  sera  fournie  dans  la  leçon  suivante.   .     440 

XXV 

SUR    UN    CAS    DE    RIGIDITÉ    SPASMODIQUE 
DES    MEMBRES    INFÉRIEURS    {Stiite.) 

(maladie   de   little) 

Sommaire.  —  L'objet  de  cette  leçon  sera  l'étude  des  rapports  de  la  maladie 
de  Little  avec  les  affections  spasmo-paralytiques  infantiles,  et  avec  le 
tabès  spasmodique  de  l'adulte.  —  Description  de  Little.  —  Travaux  de 
Heine.  —  Travaux  de  Tûrck,  de  Bouchard  et  Charcot,  relatifs  à  la  contrac- 
ture post-hémiplégique  et  à  la  dégénérescence  secondaire  du  faisceau 
pyramidal.  —  Avènement  du  tabès  spasmodique  dont  on  prétend  faire 
l'expression  d'une  sclérose  primitive  des  cordons  latéraux.  —  Cette  opinion 
est  infirmée  par  les  faits.  —  Le  tabès  spasmodique  n'est  pas  une  entité 
morbide.  —  La  maladie  de  Little  considérée  comme  un  tabès  spasmo- 
dique infantile.  —  Les  symptômes  de  cette  maladie  peuvent  se  ren- 
contrer sans  qu'il  y  ait  absence  congénitale  ou  arrêt  de  développement 
des  faisceaux  pyramidaux.  —  Dans  les  cas  de  maladie  de  Little,  la  rigi- 
dité spasmodique  et  l'arrêt  de  développement  des  faisceaux  pyramidaux 
reconnaissent  une  même  cause  :  une  lésion  cérébrale.  —  Théorie  de 
Van  Gehuchten;  objections  qu'elle  soulève.  —  La  maladie  de  Little  et 
les  diverses  affections  spasmo-paralytiques  infantiles  ne  sont  que  des 
types  cliniques,  et  non  des  espèces  morbides  distinctes.  —  Retour  sur  le 
cas  qui  a  fait  l'objet  de  la  précédente  leçon  :  les  troubles  de  la  sensibilité 
et  les  troubles  des  sphincters  sont  susceptibles  d'éclairer  le  diagnostic 
anatomique.  —  Raisons  qui  militent  en  faveur  de  l'hypothèse  d'une  héma- 
tomyélie.  —  L'hypothèse  d'une  sclérose  systématique  combinée  est  à 
prendre  en  considération.  —  Les  accidents  épileptiformes  antécédents 
impliquent  l'existence  d'une  lésion  cérébrale 430 
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Sommaire.  —  Les  deux  cas  qui  vont  faire  l'objet  de  cette  leçon  prêtent  à  l'exa- 
men des  relations  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique  et  de  l'atrophie  musculaire  progressive. 

Premier  exemple  clinique  :  XwiécéAeni?,  familiaux  et  personnels.  — Début  par 
des  troubles  de  l'articulation  des  mots;  autres  troubles  bulbaires.  — 
Gène  des  mouvements  du  bras  droit,  puis  du  bras  gauche.  —  État  de 
la  malade  au  moment  de  son  entrée  à  l'hôpital  :  paralysie  et  atrophie 
des  muscles  de  la  face.  —  Embarras  de  la  parole;  paralysie  de  la  lan- 
gue. —  Parésie  motrice  et  atrophie  musculaire  aux  membres  supérieurs. 

—  Évolution  subséquente  ;  état  actuel. 

Diagnostic.  —  Les  manifestations  bulbaires  se  rapportent  bien  à  la  descrip- 
tion donnée  par  Duchenne  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée.  —  Les 
manifestations  d'origine  spinale  sont  celles  de  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive du  type  Aran-Duchenne,  si  on  ne  les  considère  qu'aux  membres 
supérieurs.  —  Des  exemples  de  ce  genre  d'association  pathologique  sont 
connus  depuis  longtemps.  —  La  rigidité  spasmodique  des  membres  infé- 
rieurs dénote  que  ce  n'est  pas  l'atrophie  musculaire  progressive  du  type 
Aran-Duchenne,  mais  bien  la  sclérose  latérale  amyotrophique  qui  est  en 
cause.  —  Les  manifestations  bulbaires  se  concilient  avec  ce  diagnostic. 

Deuxième  exemple  clinique  :  Antécédents  pathologiques  du  malade.  —  Début 
par  de  l'embarras  de  la  parole  et  une  sensation  de  gêne  dans  la  gorge.  — 
Paralysie  des  lèvres  et  de  la  langue;  grincements  de  dents.  —  État 
actuel 468 

XXVII 

SCLÉROSE  LATÉRALE  AMYOTROPHIQUE 
A  DÉBUT  BULBAIRE  (Suile.) 

SoMJiAïuE.  —  Retour  sur  la  leçon  précédente.  —  Avènement  successif  de 
l'atrophie  musculaire  progressive,  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée, 
de  la  sclérose  latérale  amyotrophique.  —  Association  possible  de  la  pre- 
mière et  de  la  troisième  de  ces  affections  à  la  seconde.  —  L'existence 
autonome  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  et  celle  de  l'atrophie 
musculaire  progressive  du  type  Aran-Duchenne  ont  été  contestées  à  tort. 

—  Dans  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  les  lésions  peuvent  être  stric- 
tement limitées  aux  noyaux  gris.  —  Opinion  de  Leyden,  concernant  la 
sclérose  latérale  amyotrophique.  —  Comment  Charcot  fut  conduit  à 
constituer  la  sclérose  latérale  amyotrophique  à  l'état  d'entité  morbide.  — 
Dans  cette  affection,  la  lésion  du  faisceau  pyramidal  revêt  les  caractères 
d'une  dégénérescence  ascendante  ;  elle  peut  manquer.  —  Coup  d'œil  d'en- 
semble sur  la  voie  motrice.  —  Considérations  générales  sur  l'anatomie 
pathologique  des  trois  affections  qui  font  l'objet  de  la  présente  étude.  — 
Importance  de  l'examen  de  l'encéphale,  dans  les  cas  de  sclérose  latérale 
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amyotrophique.  —  Conclusions.  —  Gr6i,vité  relative  de  la  sclérose  latérale 
amyotrophique  ;  impuissance  de  la  thérapeutique. 
Note  additionnelle  :  La  confirmation  du  diagnostic  porté  chez  la  malade  qui 
a  fait  l'objet  d'une  partie  de  la  précédente  leçon  a  été  fournie  par  l'auto- 
psie.—  Résultats  de  l'examen  histologique  des  centres  nerveux 487 

XXVIII 

SUR    UN    CAS    D'HÈMISECTION    TR  A  U  M  AT  I  QU  E 
DE    LA    MOELLE 

(syndrome    de    brown-séquard) 

Sommaire.  —  L'exemple  clinique  qui  va  faire  l'objet  de  cette  leçon  présente  de 
l'intérêt  au  triple  point  de  vue  de  la  physiologie,  de  la  médecine  légale 
et  de  la  clinique.  —  Ce  cjull  faut  entendre  par  syndrome  de  -Brown- 
Séquard. 

Exemple  clinique  :  Antécédents  pathologiques  du  sujet.  —  Début  des  acci- 
dents actuels  à  la  suite  d'un  traumatisme  rachidien;  suites  immé- 
diates. —  Évolution  subséquente.  —  État  du  malade  au  moment  de  son 
admission.  —  État  actuel  :  l'ensemble  des  symptômes  présente  une  res- 
semblance frappante  avec  le  syndrome  qu'on  observe  à  la  suite  d'une 
hémisection  de  la  moelle  chez  un  animal.  —  Les  cas  d'hémisection  de 
la  moelle  chez  l'homme  sont  beaucoup  moins  rares  qu'on  ne  l'admet 
généralement. 

Examen  critique  d'un  certain  nombre  d'exemples  d'hémisections  trauma- 
tiques  de  la  moelle  chez  l'homme  :  A.  Premier  groupe.  Cas  d'hémi- 
section de  la  moelle,  où  les  troubles  sensitivo-moteurs  ne  dépassaient 
pas,  comme  limite  supérieure,  les  plis  inguinaux.  —  B.  Deuxième  c/i^oupe. 
Il  comprend  les  cas  où  les  troubles  sensitivo-moteurs  envahissent  le 
tronc,  mais  respectent  d'ordinaire  les  membres  supérieurs.  —  C.  Troi- 
sième groupe.  Il  comprend  les  cas  où  la  participation  des  membres  supé- 
rieurs, avec  troubles  du  mouvement  et  du  sentiment,  est  inévitable.  — 
D.  Quatrième  gi'oupe.  Il  comprend  les  cas  où  l'hémisection  de  la  moelle 
intéresse  la  partie  tout  à  fait  supérieure  du  névraxe  ;  cas  ayant  donné 
lieu  à  une  autopsie 508 

XXIX 

SUR    UN    CAS    D'HÉMISECTION    TRAUMATIQUE 
DE  LA   MOELLE  {Suite.) 

(syndrome   de    bro  wn-séquard) 

Sommaire.  —  Retour  sur  la  précédente  leçon  :  dans  les  cas  d'hémisection 
traumatique  chez  l'homme,  l'expression  clinique  est  susceptible  de 
réaliser  quatre  types  principaux. 

Phénomènes  décompression;  déductions  pratiques.  —  Dans  les  premières 
heures   qui  suivent   une    hémisection   traumatique,  les  phénomènes  de 
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compression  peuvent  prédominer  sur  les  symptômes  de  l'iiémisection; 
dangers  possibles  d'une  hémostase  intempestive.  —  Dans  certaines  cir- 
constances spéciales,  une  intervention  chirurgicale  précoce  peut 
s'imposer. 

Pronostic.  —  La  question  de  pronostic  se  double  d'une  question  de  méde- 
cine légale.  —  Une  hémisection  de  la  moelle  met  rarement  la  vie  en  péril; 
réserves  à  faire,  quand  la  lésion  intéresse  le  segment  supérieur  du 
rachis.  —  Une  hémisection  de  la  moelle  n'implique  pas  des  trouble  s 
paralytiques  forcément  irréparables.  —  Nécessité  de  prendre  en  consi- 
dération l'âge  de  la  victime  ;  exemple  d'hémisection  traumatique  chez 
des  sujets  en  pleine  période  de  croissance.  —  A  un  âge  plus  avancé,  la 
réparation  fonctionnelle  peut  aboutir  à  un  état  qui  exclut  toute  impo- 
tence. —  Comment  on  peut  concilier  cette  évolution  avec  l'idée  qu'on  se 
fait  de  l'irréparabilité  d'une  lésion  traumatique  des  centres  nerveux. 

Physiologie  pathologique.  —  Explication  du  mécanisme  de  production  des 
principaux  éléments  du  syndrome  de  Brown-Séquard  :  a)  Paralysie 
motrice  directe;  elle  est  des  plus  faciles  à  expliquer,  d'après  notre  concep- 
tion actuelle  de  la  voie  motrice.  —  b)  Anestliésie  croisée.  Les  données 
anatomiques  que  nous  possédons,  relativement  à  l'organisation  de  la 
voie  sensitive,  s'harmonisent  mal  avec  la  production  d'une  hémianes- 
thésie  croisée  à  la  suite  d'une  hémisection  de  la  moelle.  —  Rôle  vraisem- 
blable des  collatérales  croisées  ;  comment  il  faut  concevoir  le  trajet  des 
impressions  tactiles  dans  la  moelle.  —  Désaccord  entre  les  données  de  la 
clinique  et  les  données  de  l'anatomie,  relatives  au  trajet  des  fibres  sen- 
sitives  dans  la  moelle.  —  Hypothèse  qui  s'impose  pour  lever  le  désac- 
cord. Schéma  susceptible  de  rendre  compte  des  deux  principaux 
éléments  du  syndrome  de  Brown-Séquard.  —  Une  autre  manière  de 
concilier  les  choses  consiste  à  voir  dans  l'hémianesthésie  croisée  un 
phénomène  d'inhibition.  —  c)  Hyperesthésie  directe.  Elle  est  très  facile 
à  expliquer.  • —  d)  Exagération  des  réflexes  tendineux  du  côté  de  la  lésion. 
Elle  est  attribuable  à  une  rupture  des  communications  entre  la  moitié 
correspondante  de  la  moelle  et  le  cervelet 339 

XXX 

MALADIE    DE    THOMSEN    ET    MYÉLITE 
SYPHILITIQUE 

SoMMAu^E.  —  Exemple  clinique.  Antécédents  familiaux;  antécédents  person- 
nels. —  L'évolution  pathologique  du  cas  comprend  deux  phases  dis- 
tinctes : 

Première  phase.  —  Début  par  des  troubles  de  la  miction  ;  paralysie  complète 
du  membre  inférieur  gauche  ;  parésie  du  membre  inférieur  droit.—  Sen- 
sations de  paresthésie  dans  les  membres  inférieurs  ;  anesthésie  dissociée, 
au  membre  inférieur  droit  ;  douleurs  lancinantes  ;  incontinence  d'urine  et 
de  matièi-es  fécales.  —  Amélioration  des  troubles  moteurs,  sous  l'influence 
d'une  cure  antisyphilitique. 

Deuxième  phase,.—  Apparition  brusque  d'une  sorte  de  contraction  provoquée 
par  les  muscles  volontaires.  —  Persistance  des  manifestations  de  cette 
seconde  phase. 
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État  acliiel.  —  Un  certain  degré  de  parésie  motrice  persiste  au  membre  infé- 
rieur gauche  ;  atrophie  de  ce  membre.  —  Anesthésie  partielle,  dissociée,  au 
membre  inférieur  gauche.  —  L'incontinence  d'urine  et  de  matière  fécale 
«st  moins  accusée.  —  Description  circonstanciée  des  manifestations 
spasmodiques.  —  Résultats  de  l'examen  électrique  ;  existence  de  la  réac- 
tion myotonique.  —  Inégalité  pupillaire,  avec  mydriase  à  droite.  — 
Résumé. 

Diagnostic.  —  La  paralysie  sensitivo-motrice,  accompagnée  d'une  paralysie 
des  sphincters,  relève  d'une  méningo-myélite  syphilitique.  —  La  rigidité 
tétanique  intermittente,  provoquée  par  les  mouvements  volontaires,  et 
les  modifications  de  l'excitabilité  électricpie  'qui  l'accompagnent,  appar- 
tiennent en  propre  à  la  maladie  de  Thomsen.  —Ce  diagnostic  se  trouve 
corroboré  par  les  résultats  de  l'examen  d'un  petit  fragment  musculaire 
excisé  chez  le  malade.  —  Description  circonstanciée  de  ces  résultats.  — 
Incertitude  cjui  règne  touchant  la  nature  des  altérations  musculaires  qu'on 
a  rencontrées  dans  les  cas  de  maladie  de  Thomsen.  —  Considérations 
étiologiques.  —  Fréquence  de  l'association  de  la  maladie  de  Thomsen  à 
quelque  autre  affection  du  système  nerveux. 

Pronostic  et  Traitement.  —  Dans  le  cas  actuel,  le  traitement  spécifique 
paraît  avoir  donné  tout  ce  qu'on  en  peut  attendre;  d'autre  part,  la  mala- 
die de  Thomsen  est  réputée  incurable.  —  Le  malade  est  donc  voué  à  un 
état  de  quasi-infirmité.  —  Énumération  des  moyens  thérapeutiques  pré- 
conisés contre  la  maladie  de  Thomsen 361 


XXXI 

SUR    UN    CAS     DE  MONOPLÉGIE    DU     MEMBRE    INFÉRIEUR 
DROIT    COMPLIQUÉE  D'UN  ÉRYTHÈME  POLYMORPHE 

Sommaire.  —  Exemple  clinique  :  circonstances  familiales.  —  Une  des  filles 
de  la  malade  est  affectée  d'un  rhumatisme  chronique  infectieux.  —  Anté- 
cédents personnels.- — Apparition  de  nodosités  douloureuses  sur  le  devant 
de  la  poitrine;  œdème  douloureux,  au  pourtour  des  chevilles.  —  Dou- 
leurs dans  les  membres  inférieurs  ;  faiblesse  croissante,  puis  paralysie  de 
la  jambe  droite.  —  État  de  la  malade  au  moment  de  son  entrée  à  l'hôpital  : 
état  saburral.  —  Paralysie  totale  du  membre  inférieur  droit;  abolition  des 
réflexes  tendineux.  —  Eruption  huileuse.  —  Atrophie  du  membre  para- 
lysé ;  signes  de  la  R.  D.  —  Manifestations  douloureuses;  anesthésie  dans 
le  domaine  d'innervation  du  crural.  —  État  actuel  :  atténuation  des  phé- 
nomènes douloureux.  —  Persistance  des  autres  manifestations. 

Diagnostic.  — Une  première  question  à  résoudre  est  relative  à  la  nature  de  la 
monoplégie  du  membre  inférieur  droit.  —  Raisons  c[ui  doivent  faire 
écarter  l'hypothèse  d'une  origine  hystéricpie  de  la  -monoplégie.  —  Carac- 
tères cliniques  des  monoplégies  d'origine  cérébrale  ;  ils  contrastent  avec 
ceux  c{ue  l'on  constate  dans  l'exemple  clinique  présenté.  —  Les  circon- 
stances cliniciues  du  cas  ne  cadrent  pas  non  plus  avec  l'hypothèse  d'une 
poliomyélite  ou  d'une  hématomyélie,  les  seules  affections  spinales  suscep- 
tibles d'être  invocpiées.  —  Reste  l'hypothèse  d'une  origine  périphéric[ue 
de  la  monoplégie.  —  Considérations  anatomiques  sur  l'innervation  du 
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membre  inférieur:  constitution  des  plexus  lombaire  et  sacré.  —  En  l'ab- 
sence   (le  toute  cause   appréciable  de   compression,   Thypothèse  d'une 
polynévrite  est  à  la  rigueur   admissible.  —   L'hypothèse   d'une  névrite 
radiculaire  lombo-sacrée  est  plus  plausible. 

Étiolofjie.  —  La  né^Tite  multiple  se  développe  surtout  sous  l'influence  des 
intoxications,  des  auto-intoxications  et  des  infections.  —  Absence  d'une 
intoxication  exogène  dans  le  cas  actuel.  —  Raisons  propres  à  faire  soup- 
çonner l'intervention  d'une  auto-intoxication;  érythème  polymorphe.  — 
Intervention  possible  d'une  tuberculose  latente.  —  Conclusion. 

Pronostic  et  Traitement.  —  La  gravité  du  pronostic  est  liée  à  l'état  géné- 
ral. —  Un  dénouement  fatal  est  à  craindre  du  fait  des  progrès  de  la  con- 
somption. —  Le  traitement  institué  a  été  exclusivement  symptomatique.     o87 

XXXII 
SUR    UN    CAS    DE    DIPLÉGIE    FACIALE 

Sommaire.  —  Exemple  clinique.  —  Renseignements  anatomiques.  —  Début 
subit  par  une  paralysie  faciale  droite  :  éruption  zostériforme  concomitante  : 
engorgement  des  ganglions  sous-maxillaires;  état  catarrhal;  hypera- 
cousie.  —  Apparition  subséquente  d'une  paralysie  faciale  gauche.  — 
Résultats  d'un  premier  examen  :  R.  D.  à  droite,  conservation  des  réac- 
tions électricpies,  à  gauche,  son  importance  pronostique.  —  Evolution 
ultérieure  des  accidents.  —  État  actuel  :  disparition  complète  de  la  para- 
lysie faciale  gauche;  persistance  de  la  paralysie  faciale  droite. 

Diagnostic  clinique.  —  11  s'agit  d'un  cas  de  paralysie  faciale  périphéi-ique 
double;  justification  de  ce  diagnostic.  —  Expression  clinique  de  la  para- 
lysie faciale  double.  —  Caractères  qui  la  différencient  descelle  de  la  para- 
lysie glosso-labio-laryngée.  —  La  diplégie  faciale  ne  peut  pas  non  plus 
être  confondue  avec  la  polio-encéphalite  supérieure  et  avec  la  paralysie 
atrophique  des  muscles  de  la  face,  c[u'on  observe  dans  l'atrophie  muscu- 
laire progressive  juvénile  ;  exemple  clinique  de  cette  dernière  affection. 

Diagnostic  topographique.  —Ce  qii'il  faut  entendre  par  paralysie  faciale  péri- 
phérique ;  variantes  symptomaticpies.  —  Considérations  anatomiques 
sur  l'origine  et  le  trajet  du  facial.  —  Principales  branches  collatérales.  — 
Conclusion  :  la  cause  de  la  paralysie  doit  siéger  dans  le  canal  de 
Fallope. 

Éliologie.  —  La  paralysie  faciale  unilatérale  et  la  [diplégie  faciale  recon- 
naissent la  même  étiologie;  énumération  des  principales  causes  : 
syphilis.  —  Otite  double.  —  Paralysie  faciale  a  frigore:  son  existence 
n'est  pas  niable,  preuves  cliniques.  —  Exemples  de  diplégie  faciale  a 
frigore.  —  La  paralysie  faciale  peut  être  l'expression  d'une  polynévi-ite 
infectieuse;  origine  infectieuse  possible  de  la  diplégie,  dans  l'exemple 
clinique  présenté.  —  Conclusion.  —Diplégie  faciale  d'origine  artérielle,  par 
obstruction  des  artères  nucléo-radiculaires  des  nerfs  faciaux;  exemple 
clinique.  —  Comme  quoi  ce  mécanisme  pathogénicpie  ne  peut  être  invoqué 
dans  le  cas  actuel. 

Pronostic  et  traitement.  —  Le  pronostic  se  déduit  de  l'état  de  la  contractilité 
électrique.  —  Le  traitement  a  consisté  dans  l'électrisatiun  du  nerf  facial. 
—  Conduite  à  tenir  en  pareils  cas 613 
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SUR    UN    CAS    DE    POLYNÉVRITE    SUBAIGUE 
A    MARCHE    EXTENSIVE 

Pages. 

Sommaire.  —  Exemple  clinique.  —  Antécédents  héréditaires  et  personnels; 
début  de  la  maladie  actuelle.  —  État  du  malade  lors  d'un  premier  exa- 
men :  parésie  des  membres  inférieurs  à  distribution  inégale.  —  Phéno- 
mènes de  paresthésie,  crampes  nocturnes.  — Abolition  des  réflexes  patel- 
laires.  — Absence  de  troubles  objectifs  de  la  sensibilité.  —  Steppage.  — 
R.  D.  dans  les  muscles  paralysés.  —  Accentuation  progressÎTe  de  la 
paralysie.  —  État  du  malade  au  moment  de  son  admission  dans  le  ser- 
vice. —  Évolution  subséquente.  —  Aggravation  de  la  paralysie,  malgré 
l'institution  d'un  traitement  électrique;  envahissement  des  membres 
supérieurs.  —  Constatation  d'une  albuminurie.  —  État  actuel;  le  malade 
présente  deux  catégories  d'accidents  :  les  uns  paraissent  être  en  rapport 
avec  une  néphrite  parenchymateuse.  — Les  autres  se  résument  dans  une 
paralysie  atrophicpie  à  marche  extenso-progressive,  avec  R.  D.,  hypoes- 
thésie  et  abolition  des  réflexes  rotuliens. 

Diagnostic.  —  Par  leur  nature  et  leur  mode  d'évolution,  les  symptômes 
répondent  très  exactement  au  tableau  de  la  polynévrite  toxique  ou  infec- 
tieuse. Raisons  qui  s'élèvent  contre  l'hypothèse  d'une  origine  spinale  des 
accidents.  —  Eu  égard  à  son  mode  d'évolution,  la  paralysie  présentée  par 
le  malade  peut  être  qualifiée  d'extenso-progressive.  —  Considérations 
historiques  sur  la  paralysie  extenso-progressive  de  Landry.  —  [Comme 
quoi  il  ne  s'agit  pas  d'une  entité  morbide,  mais  d'un  sjmdrome  clinique. 

Étiologie.  —  L'étiologie  de  la  poljmévrite  est  dominée  par  les  intoxications, 
les  auto-intoxications  et  les  infections.  —  Intervention  vraisemblable  de 
l'intoxication  alcoolique  et  de  l'infection  tuberculeuse,  dans  le  cas  actuel. 
—  Une  certaine  part  revient  sans  doute  à  l'auto-intoxication  urémique, 
dans  le  développement  de  la  polynévrite,  chez  le  malade  présenté. 

Pronostic  et  traitement.  —  Gravité  du  pronostic  qiioad  vitam.  —  Le  carac- 
tère extenso-progressif  de  la  polynévrite  laisse  subsister  peu  de  chances 
de  guérison.  —  Le  traitement  institué  était  dirigé  à  la  fois  contre  l'albu- 
minurie, contre  l'auto-intoxication  intestinale  et  contre  la  polynévrite.    .     624 

XXXIV 
SUR  UN  CAS  DE  NÉVRITE  A  PO  PLECTI  FO  R  M  E 

Sommaire.  —  Exemple  clinique.  —  Antécédents  familiaux  et  personnels.  — 
Début  subit  de  la  maladie  actuelle,  par  des  douleurs  et  par  une  impuis- 
sance motrice  de  la  jambe  gauche.  —  État  du  malade  au  moment  de  son 
admission  dans  le  service;  atrophie  de  la  jambe  gauche.  —  Parésie  mo- 
trice et  anesthésie  cutanée  du  membre  inférieur  gauche.  —  Intégrité  des 
réflexes  tendineux.  —  R.  D.  dans  les  muscles  du  mollet,  à  gauche.  — 
État  actuel  :  la  parésie  motrice  a  diminué  ;  exagération  du  réflexe  rotu- 
lien,  du  côté  parésie. 

Diagnostic.  —  Raisons  pour  lesquelles  il  y  a  lieu  d'écarter  1  hypothèse  d'une 
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monoplégie  d'origine  corticale.  —  L'hypothèse  d'une  origine  hystérique  de 
la  paralysie  doit  également  être  écartée.  —  Arguments  qui  militent  contre 
l'hypothcse  d'une  origine  spinale  de  la  paralj-sie.  —  Toutes  les  circon- 
stances cliniques  du  cas  parlent  en  faveur  de  l'hypothèse  d'une  névrite.  — 
La  soudaineté  du  début  se  concilie  avec  cette  hypothèse. 

Considérations  historiques.  —  Histoire  de  la  névrite  apoplectiforme  :  obser- 
vations de  Remak,  d'Eichhorst.  —  Travau.K  de  Dubois.  —  Observation  de 
Déjerine.  —  Nouvelles  observations  d'Eichhorst.  —  Retour  sur  un  exemple 
clinicpie  qui  a  fait  l'objet  d'une  précédente  leçon. 

Conclusion.  —  Les  exemples  de  névrite  apoplectiforme,  publiés  jusqu'à  ce 
jour,  se  rapportent  à  des  faits  disparates.  —  La  névrite  dite  apoplecti- 
forme ne  présente  pas  de  caractères  particuliers.  —  L'étiologie  de  la  né- 
vrite, chez  le  malade  présenté,  nous  échappe  complètement  ;  peut-être  les 
accidents  ont-ils  eu  pour  point  de  départ  des  varices  profondes  du  nerf 
sciaticiue 661 

XXXV 
DE    LA    SCLÉRODERMIE 

Sommaire.  —  Rôle  du  système  nerveux  dans  la  pathogénie  de  la  scléro- 
dermie.  —  Cette  all'ection  comprend  trois  grands  types  cliniques.  — 
Exposé  successif  des  caractères  de  ces  trois  types. 

Premier  exemple  clinique.  —  Il  se  rapporte  à  la  forme  lente  et  progressive 
de  la  sclérodermie.  —  Description  des  lésions.  —  Absence  de  troubles 
des  réflexes  tendineux,  d'amyotrophies,  de  manifestations  viscérales  de 
l'artério-sclérose.  —  Marche  de  la  maladie. 

Beuxième  exemjjle  clinique.  —  Il  s'agit  d'un  cas  où  les  altérations  tégumen 
taires  sont  parvenues  à  leur  apogée;  description  clinic|ue.  —  Aux 
membres  supérieurs,  le  squelette  et  les  muscles  participent  au  processus; 
amyotrophies  et  panaris.  —  État  des  membres  inférieurs  ;  abolition  des 
réflexes  patellaires.  —  État  de  la  sensibilité,  déformation  de  la  colonne 
vertébrale;  résultat  de  la  palpation  du  corps  thyroïde.  —  Marche  de  la 
maladie. 

Troisième  exemple  clinique.  —  Il  se  rapporte  à  un  cas  de  sclérodermie  en 
bandes.. —  Description  des  lésions  tégumentaires  ;  leur  disposition  méta- 
mérique.  — Absence  de  troubles  de  la  sensibilité;  scoliose;  intégrité  de 
l'appareil  musculaire. 

Éliologie  et  palhogénie.  —  Rôle  de  la  prédisposition  héréditaire  et  acquise  ; 
application  aux  exemples  cliniques  présentés.  —  Comme  quoi  la  nature 
des  phénomènes  cliniques  parle  également  dans  le  sens  de  l'origine 
névrotrophique  de  sclérodermie.  —  Observation  de  Mendel;  confusion 
possible  de  la  sclérodermie  avec  la  maladie  de  Morvan.  —  Présence  des 
microbes  vulgaires  de  la  suppuration  dans  les  foyers  purulents.  —  Patho- 
génie des  manifestations  amyotrophiques  ;  elles  sont  à  rapprocher  des 
amyotrophies  myélopathiques.  —  Signification  de  la  disposition  symé- 
trique et  métamérique  de  certains  îlots  de  sclérodermie.  —  Coexistence 
possible  de  l'hémiatrophie  linguale  et  de  l'hémiatrophie  faciale.  —  Objec- 
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tions  dirigées  contre  la  théorie  de  l'origine  névrotrophique  de  la  scléro- 
dermie. 
Rapports  de  la  sclérodermie  avec  les  altérations  de  j,a  glande  thyroïde.  — 
Exemples  de  coexistence  d'un  goitre  exophtalmique  avec  la  sclérodermie. 
—  Conclusion  :  le  goitre  exophtalmique  et  même  le  goitre  simple  peuvent 
être  suivis  de  l'apparition  de  la  sclérodermie 682 

XXXVI 
SUR    DEUX    CAS    D'HYSTÉRIE    MALE 

Sommaire.  —  Premier  exemple  clinique.  —  Antécédents  familiaux  et  per- 
sonnels. —  Première  attaque  convulsive  à  la  suite  d'une  violente  émo- 
tion. —  Le  début  des  accidents  actuels  se  rattache  à  un  traumatisme.  — 
Manifestations  hystériques  présentées  par  le  malade.  —  Paralysie  et 
amaigrissement  de  la  main  droite;  la  paralysie  respecte  l'extenseur  de 
l'index,  elle  intéresse  une  partie  des  muscles  qui  font  mouvoir  l'avant- 
bras  et  le  bras.  —  Elle  se  manifeste  seulement  quand  le  malade  essaie 
d'exécuter  des  mouvements  volontaires;  les  mouvements  d'habitude, 
inconscients,  sont  conservés.  —  Anesthésie  superficielle  et  profonde  du 
membre  supérieur  droit;  ses  limites.  —Résultats  de  l'examen  électrique  ; 
intégrité  du  champ  visuel;  diminution  des  réflexes  tendineux,  au  membre 
supérieur  paralysé.  —  Résumé. 

Diagnostic.  —  Les  caractères  cliniques  de  la  monoplégie  brachiale,  présen- 
tée par  le  malade,  contrastent  avec  ceux  des  monoplégies  d'origine  céré- 
brale. —  Ils  appartiennent  pour  la  plupart  aux  paralysies  d'origine  hys- 
térique. —  Rareté  de  l'atrophie  musculaire,  dans  les  cas  de  paralysie 
hystérique  ;  dans  l'exemple  présenté,  ce  genre  de  paralysie  se  double 
d'une  névrite  ancienne  du  cubital  et  d'une  névrite  plus  récente  du 
médian. 

Pronostic  et  traitement.  —  L'hystérie  mâle  est  le  plus  souvent  tenace  et  dif- 
ficile à  guérir.  —  Moyens  thérapeutiques  à  employer  conti'e  la  paralysie 
hystéricfue  d'une  part,  contre  la  double  névrite  de  l'autre. 

Deuxième  exemple  clinique.  —  Il  s'agit  d'un  cas  de  monoplégie  du  membre 
inférieur  gauche,  survenue  à  la  suite  d'un  traumatisme  accompagné  d'une 
violente  émotion.  —  Évolution  des  accidents.  —  État  actuel  :  paralysie 
flasque  du  membre  inférieur  gauche;  diminution  des  réflexes  tendineux; 
abaissement  de  la  température  locale.  —  Atrophie  musculaire  du 
membre  paralysé;  diminution  de  l'excitabilité  électricpie;  troubles  delà 
sensibilité  superficielle  et  profonde  ;  scoliose. 

Diagnostic.—  La  nature  hystérique  de  la  monoplégie  présentée  parce  second 
malade  est  manifeste  et  incontestable.  —  Considérations  historiques  sur 
l'hystéro-traumatisme. 

Pronostic.  —  Dansles  cas  où  une  paralysie  hystérique  est  d'origine  trauma- 
tique,  le  pronostic  peut  soulever  une  question  médico-légale.  —  Con- 
duite à  tenir  par  le  médecin 714 
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PLANCHE    II 


FiG.  I.  — Premier  eje/nple  cl  inique,  pa.ge  iOi. —  Atrophie  Llanche  de  la  papille, 
aspect  nacré.  Profonde  excavation,  qui  présente  un  double  fond.  Les  vaisseaux 
forment  un  double  coude.  Amincissement  des  artères. 

FiG.  II.  —  Beuxième  exemple  clinique,  page  i06.  —  Période  de  début.  Hj'per- 
hémie  de  la  papille  qui  se  présente  sous  la  forme  d'un  disque  rouge,  finement 
vascularisé.  Stase  veineuse.  Halo  grisâtre  entourant  les  bords. 

FiG.  111.  —  Fond  de  l'œil  du  même  malade,  à  une  période  plus  avancée  'cinq 
mois  après  .  Atrophie  des  nerfs  optiques  dont  les  contours  sont  un  peu  irrégu- 
liers. Artères  diminuées  de  calibre.  Développement  de  Texcavation. 
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PLANCHE    III 


L  KG  K  N  DE     E  X  l'  L  1  ('.  A  T  I  V  E 


Corne  antérieure  gauche,  dessinée  sur  une  coupe  transversale  passant  au 
niveau  de  réniergence  médullaire  delà  2°  racine  lombaire.  Sclérose  latérale  amyo- 
tr()1)hique  à  début  bulbaire  :  Leçons  XXVI  et  XXVII.  Coloration  de  Nissl  avec  le 
bleu  polychrome  d'Unna;  ocul.  2,  objectif  6  de  Reichert.  Les  cellules  radiculaires 
ont  été  rapprochées  artificiellement  les  unes  des  autres,  dans  le  but  d'obtenir 
une  iiiuins  grande  surface;  mais  on  a,  ainsi,  détruit  l'ordonnance  classique  en  co- 
lonnes, internes  et  extei'nes,  bien  distinctes. 

Le  nombre  des  (cellules  est  sensiblement  normal.  Les  altérations,  faciles  à 
constater,  peuvent  se  résumer  ainsi  :  1°  en  général,  diminution  de  la  portion  vi- 
vante de  la  cellule  et  son  remplacement  par  le  pigment  en  surcharge  ;  2°  sur 
la  moitié  des  cellules  au  moins,  modifu-ations  profondes  des  granulations  chro- 
matiques, de  la  substance  achromatique,  du  noyau  et  du  nucléole;  ces  modifi- 
cations amènent  l'atrophie  graduelle  de  la  cellule  ;  elles  évoluent  en  trois  stades. 
Des  types  cellulaires,  choisis  en  A,  B,  C,  et  dessinés  avec  l'objectif  à  inimersion, 
les  représentent  sur  les  plaïu^hes  IV  et  V. 
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PLANCHES    IV    ET    V 

T'YPES     GELLULAIKES     l'RlNCIPAUX    DE     LA     SCLÉROSE 
LATÉRALE     A  M  Y  OT  R  0  PII  1  Q  Q  E 

(Ocul.  4;  objectif  1/12  à  immersion  de  Reicliert.) 


.  Premier  stade  de  la  désorganisation  delà  cellule radiculaire. 

Al,  A^  :  Raréfaction  des  éléments  chromatophiles  ;  à  la  périphérie,  on  ne 
rencontre  plus  les  gros  éléments  habituels.  Surcharge  pignientaire.  La  cel- 
lule conserve  son  volume  normal.  La  légère  coloration  du  fond  est  due  à 
quelques  éléments  chromatiques  situés  sur  un  autre  plan. 
Deuxième  stade. 

B'  :  Cellule  rapetissée  dans  son  ensemble.  Chromatolyse  énorme,  diffuse. 
Parallèlement,  altérations  considérables  de  la  subslance  achromatique  qui 
devient  colorable,  en  prenant  une  teinte  bleutée  ;  noyau  petit,  avec  nucléole 
mûriforme  ou  vésiculeux;  prolongements  indistincts. 

B-  :  Altérations  du  même  type.  La  cellule  est  réduite  à  son  noyau,  avec 
nucléole,  peu  coloré,  entouré  d'une  mince  couche  protoplâsmique  rare  en 
éléments  chromatophiles.  Surcharge  pigmentaire  énorme.  Un  seul  prolon- 
gement protoplâsmique  est  bien  net. 

B3  :  Cellule  de  plus  en  plus  atrophiée.  État  poussiéreux  considérable  des 
éléments  chromatophiles.  Colorabilité  intense  delà  substance  achromatique. 
Fissure  dans  la  masse  protoplâsmique  immédiatement  en  dehoi's  de  la 
membrane  nucléaire.  Noyau  très  pâle,  vésiculeux.  Membrane  nucléaire 
indistincte  sur  certains  points. 

B*  :  Lésions  plus  avancées  au  niveau   du  noyau  ;  il  est  devenu  excen- 
trique, prêt  à  s'énucléer,  et  présente  une  membrane  nucléaire  déformée,  un 
nucléole  vésiculeux,  une  substance  fondamentale  raréfiée. 
Troisième  stade  . 

Cl  :  Le  noyau  se  désorganise  de  plus  en  plus  ;  nucléole  absent.  Paral- 
lèlement, le  protoplasma  se  réduit  à  une  masse  fondamentale  bleutée,  avec 
surcharge  pigmentaire,  sans  éléments  chromatophiles,  si  l'on  excepte  une 
mince  traînée  périphérique. 

C2  :  La  cellule  est  devenue  une  sorte  de  tronçon,  dans  lequel  tous  les 
détails  structuraux  ont,  à  peu  près,  disparu. 
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PLANCHE    VI 


HÉMISECTIO.N     TRAUMATKJUE     DE     LA    MOELLE 


Répartition  des  troubles  moteurs  et  sensitifs.  [Sijitdrome  de  Browu-Séquard. 
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